D Ay.194
SEZEGED

v

];::‘_‘ j




Szegedi Orvostudomanyi Egyetem Gyermekklinika '
Universitits-Kinderklinik, Szeged, Ungarn
Paediatric Department, University of
Szeged, Hungary

Ilgazgaté — Director: Prof. Dr. BODA Domokos

Megjelent tudomanyos kézlemények
Osszefoglalasai
1976 es 1977 évben v
Zusammenfassungen der wissenschaftlichen

Mitteilungen von 1976 - und 1977

Summaries of scientific Communications
of 1976 and 1977



SZTE Egyetemi Konywvt

[

1000710553

ii

SZTE Egyetemi Konyvtir
Egyetemi Gyijtemény MYEEN

2 OLVASHATO

Felelds kiadé: Dr. Boda Domonkos
Késziilt kisofszet eljirdssal 200 példinyban,
a MSZ 5601-59 és 560267 szabvanyok szerint, 4,75 (A/5) iv terjedelemben

326-79. - FOVAROSI NYOMDAIPARI VALLALAT 8. UZEMEGYSEGE
Felelds vezetd: Horvith Ldszlé



vl'

BODA DOMOKOS: Orvosképzésiink fontos feladata: beveze-
zetés a gzakirodalomba és a tudomanyos tarsasdgok
Zletdbe. FelsGoktatasl Szemle 1976, 156.p.

Inportant task of medical teaching: introduction
into the medical literature end into the medical

conferencies.

BODA DOMOKOS: A gzermekorvosi gyakorlatban vdrhatd

viltozdsok a gziirovizsgalatok széles koru klter- .

Az anyagesere-betegségek kideritésére szolgdlé
gzilirdvizegdlé eljdrdsok 1. az egész populdecidé (£6leg
ujezlildttek) tomegére; 2. bizonyos betegségi tiinetek
jelentkezése esetén t18rténd oélzott sziirSvizsgdlatok-
ra, tovdbbd 3. génhordozdk kideritéeére irdnyulnak,
Mind a hdrom teriileten gyakorlati téren is Jelentés
elérehaladds t8rtént, ugyanakkor mindez csekély tore-
déke a ma mdr alapkutatdssal feltdrt, elméletileg meg-—
alapozott lehet8ségeknek, Az anyagcsere-betegaégek
szirdvizegdlatdbdél adddd gyakorlatl program végrehaj-—
tdoa fbleg a gyermekorvosok feladata lesz. Mindez az
orvosl munka alapveil jellegének vdltozdsdhoz fog ve-
zetni,
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Expected changes in the paediatric practice by
large extention of laboratory screening methods.

3. BODA DOMOKOS., ECK ERNA: A vér nem fehérje természetii
anyagai uliraibolya fenerneresene& v1zsgaIafa

heveng anyagcserezavarockban, Orv., Hetilap 117,

A vér dialyzdtuma ultraibolya tartomdnyban ab-
gzorbeidt mutat. A szerzbk a felvett spektrofotmetrids
gbrbét 3 ponton, a 210, 240 és 292 um hulldmhosszon
mért abszorbcidval jellemzik. Heveny anyagcserezava-
rokban és uraemidban a vér dialyzdtum ultraibolya
abszorbcidja Jelent8sen fokozddik. A jelenség vizagd-
lata alkalmas a patholdgids 4llapot sulyossdgi fokd-
nak objekiiv megdllapitdsdra.

A vér fokozott UV abszorbecidjdt eldidézd anyagok
természete még nincs tisztdzva. A jelenségért a szer-
vezetben felhalmozddott anyagcseretermékek és pepti-
dek felelldsek, végeredményben igen sok téhyezé ered§-
jey nem specifikus hatéds. ,

A szerzd8k a vizsgdlatot els8sorban a klinikai
gyakorlat, f8leg az intenziv betegdpolds gyakorlata
szdmdra ajanljdk.

Determination of the uliraviolet absorbition in
the proteig—free serum in acut metabolic disturbances.
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D. BODA., EMOKE ENDREFFY., L. MURANYI: Altered
response in vitro of the human umbilical artery
t0 gsera of neonatesg with respiratory distress
syndrome and other hypoxic conditions. Acta

Paediatrica Academiae Scientiarum Hungarice
17, 1976.

A 'study was made of the reaction of the human
umbilical artery and the isolated rabbii auricular
artery to protein-free ultrafiltrates of normal and
hypoxic sera originating from neonates suffering from
RDS or other metabolic disturbances. While a normal
serum ulirafiltrate caused an enhanced contractiion of
the umbilical artery hypoxic sera exerted a weaker
préssor activity, At the same time, on the rabbits
isolated auricular artery the hypoxic sera exhibited
a higher pressor activity. The phenomenon is in
agreement with the clinical observation that sponta-
neous closure of the umbilical vessels is delayed in
the case of fetal hypoxia.

D. BODA., MURANYI 1., ERNA ECK: Experiments on
Placental Circulation and Transplacental Transfer
in BExteriorized Foetuseg 1n Hypoxlia and after

Asphyxia in Guinea Pigg, Geburtshilfe Perina-
tologie 180, 2. 1976, Ll12-116.

Experiments were carried out on near terh preg—
nant guinea pigs. Cesarean section was performed and
by exteriorization of the foetuses the placental

stage of labor was simulated. In one group of foetuses,
chosen at random, we induced hypoxia, and in

another series of experiments agsphyxia, each group
with its own control. The results of acid-base values,
experimental antipyrine iransplacental transfer studi-
es and the survival rate of foetuses, showed that it
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ia advantageous for the newborn animal if we
preserve the placental function in such conditions o
immediately post partum.

Purther study is necessary to determine to what
degree and under what conditions our experimental ob-
servations are applicable to human perinatology.

BODA DOMOKOS., SZUTS PETER: Megfigyvelések allopurinol—

Milurit-/ kezeldés kapcsdn ermekkori kérképek-—
en, Orvosképzés 51, 414-419. 1976.

——

A szerz8k 18 gyermekbeteg kiilonbdzd indikdcidban
/leukaemia nephrolithiasis, heveny és krdénikus vese—
elégtelenség., Lesch—Nyhan-syndroma/ allopurinol—/Mi-~
lurit-/ kezelését végezték. A kura 3 naptdl 2 évig
tartott; 6 esetiben hat hdénapndl hosszabb ideig tor—
tént. A gyermekek a gyégyszert j61 tirték, mellékha-
tdst nem észleltek. A kezeléds ideje alatt dltaldban
cebkkent a vér hugysavezintje és a vizeletben a hugy-
sav-kreatinin ardny. Az a koriilmény, hogy a hugysav-
iirités nem sziint meg teljesen, arra utal, hogy az al-
kalmazott adag /10 mg/kg/die/ csak részlegesen bénit-
ja a xanthinoxydase—enzymet. Ez a hatds a fenti indi-
kdcidkban kielégitd. Tovdbbi vizsgdlatok sziikségesek
annak kideritésére, hogy a gyermekkori hyperacut dlla-
potokat kisérd hyperurikaemidk gyors és hatdsos kivé-
dése milyen gyégyszeradagokkal lehetséges.



Allopurinol /Milurit/ treatment in the diseases
of the childhood: the authors observations

In 18 children with various indications/ leukae-
mia, nephrolithiasis, acute chronic renal insuffieciency,
Lesh-Nyhan syndrome /Allopurinol/ Milurit/ treatment
has peen performed by the authors. The treatment lag-—
ted from 3 days to 2 years in 6 cases the therapy has
been applied longer than 6 months. The drug was well
tolerated by the children, no side effects have been
observed. During the therapy the uric acid level of
the urine-and in the urine the uric acid-creatinin ra-—
tio generally decreased. The obgervation that the
uric acid discharge did not cease completely, points
to the fact that the administered dose /10 mg/kg/die/
paralyses but partially the xanthin-oxydase enzyme.In
the above mentioned indications this effect is satis-
factory. Further examinations are necessary in order
to clear, with what drug doses the prevention and the
quick and efficacious treatment of the hyperuricaemias
following the hyperacute states in the childhood are
possgible.

BODA MARTA., BEVIZ JOZSEF: Asphyxids thoracodystrophia.

Gyermekgydgydszat 27, 398-402, 1976.

A szerzlk az asphyxids thoracodystrophia /Jeune—
gzindréma/ ujseziilsttkori, fatdlis kimenetelii esetét
ismertetik. A kidzlemény tartalmazza az ujsziildttkor-
ban el&forduld, 1légzési elégtelenséget okozd, mis kér-
formdk, ezen beliil az ostieochondrodysplasidk elkiilg-
nité kérisméjét, kiilonss tekintettel a Jeune-szindré-
ma és Ellis-Van Creveld-szindréma differencidl diag-
nézigdra.
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Asphyktische Thorakodystrophie

Ein Fall von asphyktischer Thorakodystrophie
/Jeune-Syndrom/ mit fatalem Ausgang wird bekanntgege-
ben. Die Differentialdiagnose der im Neugeborenenalter
vorkommenden, Ateminsuffizienz verursachenden anderen
Krankheitisformen, ilmnerhalb dieser die Differential-
diagnose der Osteochondrodysplasien, mit besonderer
Ricksicht auf das Jeune-Syndrom und das Ellis-Van
Creveld-Syndrom wird erdrtert.

L. ENDRE., Z. KATONA: Aetiology of cellular immune
deficiency in acrodermatitis enteropathica. The
ancet 10, . 19706,

Sir,-In reply to Dr Moynahan® s comments /Oct.ll.
p.710/ on our article, we should first like to dispel
s migunderstanding.-The patient described in our
article did 1indeed become hypoproteinaemic as the
disease progressed, and we are aware of publications
deacribing reversible cellular immune deficiency
/C¢.I./ in undernourished hypoproteinaemic children;
in our patient, however, we attempted to attribute
the C.I1. not to hypoproteinaemia but to a functional
T-cell abnormality resulting from zinc deficiency.
This idea is supported by the favourable results obtai-
ned with zinc therapy by Dr Moynahan and others.
Unfortunately, our patient died, and we were unable
to study the effect of zinc on lymphoblast transfor—
mation, The accompanying figure should answer Dr
Moynahan’s questions about the histopathologlcal lymph-
node changes in our patient. The paracortical /thymus-
dependent/ zone does not show significant lymphocyte
depletion /Dr. Z.Mdnus, Deparment of Pathology, Uni-



versity Medical School, Szeged/. We are not able to
report on the size of the thymus, its zinc concentra-
tion, or histological picture, since the.necropsy re- -
port in 1973 makes no special mention of the thymus,
and we did not receive the thymus for zinc-content
determination, T—cell dysfunction has been confirmed
by us by a low rate of lymphoblast transformation in
regponse to phytohaemagglutinin in acrodermatitis
enteropathica /A.E./ and by others in the basis of
clinical signs and skin lesions. Thus, it may perhaps
be said that untreated A.E. is accompanied by zinc
deficiency and C.I., that the immunosuppressive ef-
fect of accumulating linoleic acid may play a part in
the development of this immune deficiency, and that
the immune deficlency may be corrected by oral zinc
administration. This is indicated by a report that
gkin tests for delayed-type reactions, though at first
negative, became largely positive after zinc intake.
The clinical symptomsAimproved considerably, It would
be interesting to study these changes in relation to
lymphoblast transformation.

ENDREFFY EMGKE., BODA DOMOKOS., NEMETH ILONA..,

MURANYI LASZLO: Yorg - i 1 ,
fiatal csecgemdk és korasziilottek gzulfamethoxa—
ZOol—trimetnoprim /Sumetrolll ezeleSe Sorall.

Gyermekgyogyaszat 27, 317-322. 1976.

A szerz8k a szulfonamidok kozismert vordsvértest-
anyagosere kdrositd mellékhatdsdnak ismeretében a
Sumetrolim /sulfamethoxazol - trimethroprim/ ilyen jel-
legli hatdsdt vizsgdlidk 41 ujsziildtt—, csecsemb- és
gyermekkoru betegilik, Atlag 6 napos iterdpidja sordn.

A Hb kdrosiidé mellékhatdst MetHb-és SzulfHb. képzddés
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mérésével kbvették, a vér 0,-transzport funkcidjat
P50 ~-vizsgdlattal ellendrizték. A vvt, oxiddcids-re-
dukcidés egyensulya fenntartdsidban fontos GSH-koncent-
rdcibéjdt mérték és a sejtfal telitetlen lipid vegyii-
letei peroxiddcidjdnak mértékét vizsgdlidk.
Vizsgdlataik eredménye alap]dn megdllapitottidk,
hogy a gydégyszer szokdsos adagoldshan még fiatal cse-
coemfk, st korassziilotiek esetén sem okozott lényeges
vvt.—anyagesere kdrositd mellékhatdst.

ggxthroz%tenstoffwechseluntersuchungen im Laufe
er Beha i er Sauglinge un rilhgeborener
mit sSul %

ulfamethoxazol-Trimethoprim /Sumetrolim/

In Kenntnis der allgemein bekannten, den
Erythrozytenstoffwechsel achddigenden Nebenwirkung
der Sulfonamide wurde im Laufe der durchschnittlich
6 tdgigen Therapie von 41 Neugeborenen. Sduglingen und
Kindern die diesbeziigliche Wirkung des Sumetrolims
/Sulfamethoxazol + Trimethoprim/ untersucht. Die das
Hb Schidigende Nebenwirkung wurde druch Messung der
MetHb- und SulfHb-Bildung verfolgi, die OZ—Transport—
funkiion des Blules wurde mit Pso—Untersuchung kont-
rolliert. Die Konzentration des im Aufrechterhalten
des Oxydations—-Reduktionsgleichgewichts der Erythrozy-
ten wichtigen GSH wurde gemessen, und das Mass der
Peroxydation der ungesdttigten Lipidverblndungen der
Zellwand wurde gepriift,

Aufgrund der Untersuchungsergebnisse war festzu--

stellen,dass das Arzneimittel in der iiblichen. Dosie-—

rung selbst im Falle junger Sduglinge, sogar Friihge—~
borener keine wesentliche, den Erythrozytenstoffwechsel
schidigende Nebenwirkung zeigte.
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X. PUZESI., D.G. JOUNG: Congenital Laryngoiracheoce—
sophageal Cleft, Journal of Pediatric 11, 6. 1976.

Two infants with complete laryngoiracheoesophage-
al cleft are presented. One infant had hypoplasia of
the left bronchus and lung and the other had a cystie
dysplastic right kidney. The literature is reviewed
and a schema for managing infants with this severe
and as yet lethal anomaly is presented.

S
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Gopd BELA., VIRAG ISTVAN: Romplex kezelés kereté
thrombolytikug terégiaSan réaszesgiult, haemol
kus uraemias gzindroma egete. Gyermekgyogyé
27y 360-3b4. 1976b.

13 hdénapos lednygyermek sulyocs, haemolytikus
uraemids szindrémdjdnak kezelését ismertetik,

Vdzoljdk az alkalmazott thrombolytikus kezelés
médazerét, A komplex kezelés hatdsossdgdt hangsulyos-
zdk.

,
@
N

-
]

’

Im Rahmen elner komplexen Behandl ihromboly-
iische Therapile erhaiiener Fall von HEmoly—

tigchem Urdmischen Snydrom.

Die Behandlung des schweren hdmolytischen
urdmlschen Snydroms eines 13 monatigen Middchens wird
beschriben. Die Methode der angewandten thromboly-
tischen Behandlung wird angegeben. Die Wirksamkeit
der komplexen Behandlung wird hervorgehobén.
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GYURKOVITS KAIMAN: A mucoviscidosis jelent3sége 6t
éves beteganyagunk ftapasztalatai alapjan. Orv.
Hetilap lii, I%. 1976.

A szerzd az eddig legnagyobb hazal mucoviscido-

sisos beteganyaggal kapcsolatos tapasztalatait ismer-
teti kbzleményében. Az esetek nagy szdma azt mutat-
Ja, hogy a kérdés Magyarorszdgon is igen akiudlis.

Az adatok alapjdn feltételezhetd, hogy az esetszdm a
valdadgban a Jelenleg kideritettnél jéval nagyobb.

A betegek felderitését gdtld kbriillmények:

1. Nem ismerik kellfképen a betegséget, s igy
nem gondolnak ri.

2. A klinikai kép nagy heterogenitdsa.

3. A laboratériumi médszerek nem kelld§ taldla-
ti biztonsdga.

4. Az egyes szakdgak kozdtii kollabordcié hid-
nya.

5. Széles kdrben alkalmazhatd sezlirdvizsgdlati
médszer hidnya.

E szempontok szerint a gyakorlatban szerzett ta-
pasztalatok alapjdn adja meg a szerzl a betegek fel-
deritése érdekében sziikadéges teendlket.

Improtance of the mucoviscidosis on the basis
of the experience of five year patient material in.
our department.

GYURKOVITS KALMAN., OBAL FERENCNE., PATAKI LAJOS.,
PENZES PAL: Meconium gziirfvizgsgdlat mucovigci—~

dogis kideritésére ujsziilottkorban. Orv.Hetilap
117, 10. 1976.

A Szegedi OTE Gyermekklinikdjén a phenylketonu-
ria éa egyéb anyagcsere-betegségek ujsziilottkorban
vald sziirdvizsgdlatdnak kidpitése utdn, legkdzelebbi
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feladatnak - gyakorisdga és nagy jelent8gége foly-
tén - a mucoviscidosis sziir8vizsgdlatok meginditdadt
tekintették. A kOzleményiikben ismertetett erre vonat-
kozd tapasztalatok azt mutattdk, hogy az ut jarhatsd,
s hazai viszonyok kizdtt ez a program nagyobb nehéz-
s8ég nélkiil megvaldésithaté. Két ily médon kideritett
és ugyanakkor haldlos kimenetelii eset arra utal, hogy
a kérdésnek Magyarorszdgon is nagy a jelent8sége.

Meconium screening for the detection of
mucoviscidosig in the neonatal age

In the Department ¢f Pediatrics of the Szeged .
Medical University, aftier the development of the
gereening for phenylketonuria and other metabolic
diseaseg in the neonatal age it is the launching of
mucovigcidosis screening taken as the following
task - for its great frequency and notable signifi-
cance., The experiences on the subject reviewed in
our repori show, that this plan geems 1o be a
feagible arrangement, this program is realizable ‘
also in the home circumstances without considerable
difficulties. Two cases of fatal outcome having been
defected this way refer to the fact, that the questi-
on bearsg a great gignificance also in Hungary.

14, HENCZ PETER.,KERTESZ ERZSEBET., BODA DOMOKOS:
Peritonedlis dialvysis a csecsemd- és gyermek—
kori cardialis decompensatio &s sScidoSis Keze-
1¢scben, Orv. Hetilap 1I7, 25. L19/6.

A szerz8k 1969-1975 kozott a szegedl Gyermek-
klinika intensiv betegelldtd osztdlydn 6 congenita-

lig vitiumban szenvedd csecsemdn éas gyermeken folya-
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matos peritoendlis dialysist végeztek. A kezelés
egyediili, kizdrélagos indicatidja therapliaresistens
{iid6-oedemdval J4r6 decompensatio és acidosis volt.
Az életkor 1 naptél 3,5 évig terjedt. A peritonedlis
dialysis 1,5-4 napig tartotit. A peritonedlis dialy-
sis kedvez§ hatdsdt minden esetben észleliék: a
decompensatio és a tiidG~oedema visszafejlsdott és az
acidogis megaziint. A peritonealis dialysist kdvetd-
en két esetben sikeres szivmiitétet lehetett végrehaj-—
tani. Az 4dltaluk alkalmazott technika egyszerii és
biztonsdgos. Szdvidményt nem észleltek,

Peritoneal dialysis in the ireatment of cardiac
failure with acldosis.

ZOLTAN KOVACS., E.P. ISSEL., M. OBAL,, B. DUD4s.,
"J. TOWE: Observations concerning perinatal
epildemiologIcal invegtigationa. /Perinatal
M%ﬁEﬁT"T%’Eur. Congress of Perinat. Med.
Prague, Aug. 29-31, 1974. Ed.: Stembera,Pddévecek,
Sabata Avicenum 1975 Prague/

KOVACS ZOLTAN., KERTESZ ERZSEBET., VIRAG ISTVAN,,
FACSKO ANDREA: A velesgziiletett szivhibdk diffe-

rgncla;di%ggoziSAnEE‘peremlyukkartxas modszere
I'Ve ___1 ] 1. 1976.

A szerzlk egyszerii médszert dolgoztak ki a vele-
gziiletett szivhibdk differencidldiagnozisdra. Specila-
listdk bevondsdval tapasztalati alapon sulyoztdk az
egyes kdérképekben észlelhet§ tiineteket, mely eljdrds
megktzelitl az orvosi diagnézis kialakitdsdnak logi-
kai menetét. A gyakorlati példdk ismertetik az eljd—

‘rdas lényegét. 110 emet vizasgdlata sordn mintegy

60 %~o08 biztonsdggal tudtik a bonyolultabb miiszeres
vizggdlatok elftt — a kdérelbzmény, a fizikdlis vizs~
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gdlat, az EKG és rdntgeneredmények alapjdn — eldre-—
jelezni a "végleges" diagnozist. \

Médszeriink didaktikai segitséget nyujthat a kar—
dioldgidban kevésbé Jaratos gyermekszakorvosok és or—
vostanhallgatdk szdmdra.

The marginally perforated card-method of the
differential diagnosis of the connatal vitisg

The autors had elaborated an easily applicable
system for the differential diagnosis of the conna-—
tal vitia. The symptoms observable in every asingle
entities had been evaluated in empirical way with the
initiation of experts into it, what procedure appro-
aches the logical way of the egtablishment of medi-
cal diagnostics, The practical examples explain the
esgence of the method. In the course of 110 casges
the "final" diagnosis could be foretold with a
certainty of 60 % prior to the execution of the more
complicated instrumental examinations, — just based
on the anamnesis, the physical examination, the ECG-~
and roentgenologic findings.

Thelr method may grant also didactic promotion
for the pediairicans less versed in the cardiology,
and for the medical students.

LASZLO ARANKA: Heterozygotdk kimutatdsi lehetSsépgei
kiilonbdzd ' enzymo a%HIaEEan. Orvosképzés 51,
371-387. 1976,

A szerzd kiilonbdzd tipusu aminocaciduridk /phenyl-—

ketonuriay Javorfaszdrpbetegség, homocystinuria, his-
tidinaemia és cystinuria/, velesziiletett szénhidrdt-
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anyagcsere-zavarok/ galactosaemia, glycogenosisok/,
gangliosidosisgok /GMl- és Gy, —tipusu gangliogidosis/,
leukodystrophidk és lipoidosisok, lysosomalis raktdr-
ﬁetegségek /mucopolysaccharidogis, inclusids sejtes
betegség, lactosylceramidosis/, purin-pyrimidin-
-anyagcsere zavara /Lesch-Nyhan-syndroma/ Wilson kér
és dystrophia musculorum progressiva, valamint muco-~
viascidosis esetében tdrgyalja a heterozygota-allapot
kimutatdsdnak lehet§ségét.

Poggibilitieg of demonstration of heterozygoteg
in various enzymopathles

The pogsibility of ithe demonstration of hetero-
zygote state is discussed by the author in the case
of amino-acidurias of different type /phenylketonu-
ria, maple-tree sjrup disease, homocystinuria, histi-
dinaemia and cystinuria/, of congenital disturbances
of the carbohydrate metabolism /galactosaemia, glygo-
genosis/, of gangliosidoses /gangliosidosis of
GMl and Gy type/, of leukodystrophia and lipoidoses,
of lysosomal storage diseases /mucopolysaccharidosis,
inclugion cell diagease, lactosylceramidosis/, of
the disturbance of the purin-pyrimidin metaboliam
/Lesch-Nyhans syndrome/, of Wilson-disease, and of
dystrophia musculurom progressiva, as well as of
mucovigcidosis.

LASZLO ARANKA., GYURKOVITS AGNES., VARKONYI AGNES:
Az osteogenesis imperfecta ortklédés-menete.
Gyermekgydgyaszat 27, 271-280. 1976. .

4 ostegenesis imperfecia congenita /Vrolik-ti-
pus/ és 2 ogteogenesis imperfecta tarda /Lobstein~



tipus/ gyermek-esetiink klinikai-genetikai c¢salddi
elemzéaét ismertetjilk. Osteogenesis imperfecta con-
genita eseteink koziil kettSben autosom recessiv, egy-
ben autosom dominang, egyben pedig nemre korldtozdédé
/sexlimited/ ©rdklédésmenetet taldltunk. Utébbi ki-
vételesen ritka.
' Osteogeneais imperfecta tardaban gzenvedd gyer—
mek betegeink cgalddjdban autosom domindns gén sze-
repelt.

Osteogenesis imperfecta homozygota eseteinkben
a Ca~ és P-anyagcserére, valamint a savanyu mucopoly-_
saccharida /glycosaminoglycan/ -iiritésre vonatkozé
vizsgdlatokat is végeztiink. A fokozott Ca-fixdeid
Ca-éhes osteopathia fenndlldsdt jelezte,

Az NBT-test normilis ériéket adott.

Klinigch—genetigche Analyse der Osteogenesis

Die kliniasch-genetisghe Familienanalyse vod 4
Kinderfdllen mit Osteogenesis imperfecta congenita
- /Vrolik-Tap/ und 2 Osteogenesis imperfecta tarda
/Lobatein-Typ/ Fdllen wird bekanntgegeben. Unter
ungeren Fallen von Osteogenesis imperfecta congenita
war der Verebungsgang in 2 Fdllen autosom rezessiv,
in einem autosom dominant und in einem auf Geschlecht
besohrdankt /sex-limited/. Letzierer Fall ist Husserst
gelten.

In der Familie unserer an Osteogenesis imperfeo-
ta tarda leldenden Kinder gab es autosom dominantes

Gen.

In unseren Osteogenesis imperfecta Homoﬁygotfél—
len wurden auch Untersuchungen liber den Ca-und
P-Stoffwechsel, weiterhin iiber saure Glykossamino-
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glykan-Ausscheidung durchgefiihrt. Die gesteigerte
Ca~Fixation wies auf das Bestehen einer Ca-hungrigen
Osteopathie. 4

Der NBT-Test lieferte normalen Wert.

LASZLO ARANKA., GYURRKOVITS KAIMAN: Csalddvizsgdlatok
mucoviscidosisban, kiilsn tekintetiel a hetero—

Z2yg0ta-génnordozb allapot feilderitésere és az
Brgﬁiésmene¥re. GyermeEgyogyaszaf 21, 39-47.
1976.

A Szczepanski és mtsal 4ltal ajdnlott, Gyurko-
vits 4ltal mdédositoit Br-testtel vizsgdlt 15 MV csa-
1ld4d klinikai genetikal elemzését kozdljiik. Auto- és
heteroanamézis, a Br-test., a verejték Nat és C17,
valamint homozygotdk esetében duodenalis vdladék
vizsgdlata kapcsdn mértiikk fel a genetikai jellemzd-
ket. Ismertettilk a MV csalddokban a spontdn abortusz,
a halvagziilés és multifaktordlisan ©roklsdd betegsé-
gek eld8forduldsat is. )

Br-préba alapjdn vizasgdlt, 48 személy kozott 34
heterozygotdat, 7 MV homozygota gyermeket és 7 egész—
aéges homozygotdt taldltunk, Az Sroklésmenet a viza-
gdlt csalddokban autosom receasivnek felelt meg. A
verejték Na' koncentrdcié és Br-index valamint a Na®
érték és Br-index kozdttli korreldcids koefficiens
értékek alapjdn egyediil a Br-test alkalmas a MV hete-
rozygotagénhordozd 4llapot kimutatdsdra.

Familienuntersuchungen in Mukovigzidoge mit
besonderer RuscEsIcﬁt auf die KIérung dea

Heterozygoten-Gentrager-Zustandea und des
Erbganges

Die klinische-genetische Analyse von 15, mit
dem von Szozepanski und Mitarb, empfohlenen, wvon
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Gyurkovits modifizierten Br-Test untersuchten MV
Familien wird mitgeteilt. Anhand der Auto-und Hetero-
anamnese, des Br-Test, der Priifung des Na' -—und c1~

Gehalts des Schweisses sowlie im Falle von Homozygoten
des Duodenalsekrets wurden die genetischen Kennzei-

chen ermessen, In den MV Familien wurde auch das
Vorkommen des spontanen Aborts, der Totgeburt und der
multifaktorial verebenden Krankheiten angegeben. '
Unter den aufgrund der Br-Probe untersuchten -
48 Personen wurden 34 Heterozygote, 7 MY homozygote
Kinder und 7 gesunde Homozygoie gefunden. Der Erbgang
entsprach in den untersuchten Familien dem autosom
rezessiven. Aufgrund der Korrelationsgkoeffizienten-
werte zwischen der Na'-Konzentration un dem Br-index
sowie dem Na'—Wert und dem Br-Index im Schweiss ist
allein der Br-Test fiir den Nachweis des MV
Heterozygoten—Genirdger-Zustandes geeignet.

LASZLO 'ARANKA., PETRI ILDIKG., KAISER GABRIELILA.,
VETRO AGNES: Zegtvéresilok gyermokének geneti-
kai vizggdlata. Orv., Hetilap 117, 18. 1976.
Vércsoport— és szdvetl antigen vizasgdlatok /ke-
vert lymphocyta-kultura, MLC index, HL-A antigen/,
valamint dermatoglyphds vizsgdlat tortént a testvér-
gziildk és gyermekiik /consanguinitas/ antigen—hasonla-
toggdgdnak, illetve - azonogsdgdnak megitélése céljd-~
b6l, Adataink szerint az I. foku vérrokon kapcsolat-
b6l szdrmazé gyermek a sziildi tulajdonsdgokat kedve-
28 kombindcidban hordozza. Esetilnk az elvégzett
chromogoma és monogenes enzymopathidkra vonatkozd
anyagcsere-vizsgdlatok alapjdn genetikusan nem érin-
tett, legaldbbis nem homozygota mértékben, '
Genetic study of a child originating from
brother and sister parents.
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cidogsig: Total amylage activity of serum and
mixed saliva in homozygous and heterozygous
subjects. Acta Paedlatrica Academiae Scientia-
rum Hungaricae 17, 293-296. 1976.

Total amylage actiivity of serum and mixed saliva
was studied in homozygotes and heterozygotes for
mucoviscidogis and in healthy subjects. Mean serum
total activity was 269.0 + 113.7 U/1 in the homozygo-
tes, exceeding in nearly 50 % of the cases the values
given in the literature and those observed 1in the
normal conirols, The difference againast the control
group wgsslgnificant /P 0.05/.

Mean serum total amylase activity of heterozygo-
tes agreed with the mean value for the healthy group
/203.0 4+ 79,5 U/1/ without a significant difference.

Total amylase activiiy in the saliva of
homozygotes /148,700 x 65.700 U/1/ was higher than
in the heterozygotes /118,300 i+ 74.200 U/1l/ of the
healthy children /51.700 4+ 26.500 U/1/. The differen-
ce between the homozygous and healthy groups was
strongly significant /P 0,01/, and that between the
heterozygous group and the combined healthy children
and adult groups was also significant /P 0.,05/.

In the heterozygotes, sallvary amylase activity'
was glightly elevated but not significantly different
from the control group and did not result in a change
in serum total amylase activity.
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MURANYI LASZLO: Az oxygentensio rendszeres ellendr-
zése a kldokarteria katéterezésgvei Orv.

Hetilap 117, 46. 1976.

Az arterids vérgdzok, f8leg az oxygentensio
rendszeres ellenlrzése, az intenziv ujsziilott beteg-
elldtds fontos feltétele. Szerz§ a kdldokarteria
katéterezésével szerzett tapasztalatait ismerteti.
138 betegen végzett vizsgdlat alapjdn. Részletesen
leirja a mddszer technikdjdt és az arterids vér, va-
lamint a belégzett levegd 0, adatail alapjdn szdamitott
ghunt % segitségével jellemezte a kiildnb5z8 foku oxy—
gen therdpidban részesiild betegek dllapotdt. Az arte—
rids oxygentensio ellendrzését indokoltnak és saiik-
gégesnek tartja az ujsziilottek adaptatids zavaraiban
a hatdsos oxygen kezeléa elérésére, a tuladagolds el-
keriilésére és a respiratios thérépia indikdcidja meg-
itélése céljdbdl, Az észlelt szdvidmények kockdzata
j6éval kisebb volt, mint az alapfolyamaté. A shunt %
és a hyperoxia teszt adatal jé1 jellemzik a beteg ak-
tudlis allapotdt, de prognosztikai értékiik korldto—
zott.

Regular controll of oxygenation by mesuring the
oxygen tension in arterial blood taken by catheteri-
zation of umbilical artery.

NAGY G., ZADOR A., ERDELY ILONA., MURANYI L., DRAHOS
IIONA: Experimental and clinical studies on
rostaglandins in diseases With bronchospasm.
ESecond Congress of the ﬁungarlan PHarmaeoIogi—

cal Society, Budapeat/ Akadémiai Kiadd Budapest
1976. p.55.
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A POTESEPT gtrimetogrim + Sugersegtxlé antibak-
erialls ogyszerkombinacio alkalmazdga csecse-
mo-e8 gyermeEEorban. Gyogyszereink gﬁ, 1976.

A szerzlk a tiszavasvdri Alkaloida Vegyészeti

Gydr 4ltal forgalomba hozott uj magyar kemoterdpids
gybgyszerkombindcidé-trimetoprimot és Superseptylt
1:5 ardnyban tartalmazé-Potesept /80 mg TMP + 400 mg
SU/, ill. Potesetta /20 mg TMP + 100 mg SU/ hatdsdt
vizsgdltdk csecsem8- éa gyermekkorban. A gybgyszert
5 mg TMP + 25 mg SU/kg/die dézisban naponta kétszer
adagoltdk.

A kombindcids kégzitmény komponenseinek felszi-
véddgét 19 beteg részletes vizsgdlata alapjédn jdénak
taldltdk. A fenti adagoldasal ambulans betegeik véré-~
ben az utolad gydgyszeradag utdn 12 Srdval is megfe-
lel8 vérszintértékeket mériek,

A kiil6nb6z8 indikdcid miatt Potesepttel kezelt
53 betegiik vérszintmérésael kovetett therdpidja so-
rén 81 %-ban szdmolunk be sikeres alkalmazdsirél. A
Jelentls terdpids hatékonysdg mellett a gydgyszer két
egetben elffordulé hdnyingertSl eltekintve emlitésre
méltS mellékhatdst nem okozott. Ezek alapjdn az uj
kemoterdpids gydgyszert a csecsemd és gyermekgylgyd-
szat antibakteridlis terdpidban értékeg, széles kor-
ben alkalmazhatd szernek tartjdk,

[l

ge of the POTESEPT /trimetoprim 4+ Superseptyl/
tlbacterial drug combination in fants and

1ldhood

Bl

&

By the Chemical Works Tiszavasvdri a new
Hungarian chemotherapeutic drug combination-called
Potegept-has been produced. This drug combination



contains frimetroprim and Superseptyl in the rate
l:5, The effect of Potesept /80 mg TMP + 400 mg SU/
and Potesetta /20 mg TMP + 100 mg SU/ in infants and
in the childhood has been examined by the authors,
The drug has been administiered in two doses daily.

On the basis of the detailed examination of 19
patients gatisfactory resorption of the drugs compo-
nents was found. With the above-mentioned administra-
tlon adequate blood level values have been measured
in the out-patients blood even 12 hours after the
administration of the final dose. Because of various
indications 53 patients have been treated with -
Potegept—during the follow-up combined with blood
level measurement satisfactory effect has been obser-
ved in 81 %. Begides the considerable therapeutical
efficacity nausea occured in 2 cases,~ no other re-
markable side effects were observed. In consequence y
this new chemotherapeutic drug is considered by the
authors in the antibacterial theraphy of infants and
children as a valuable drug, to be used on a large
scale.

25. NEMETH ILONA., BODA DOMOKOS., MURANYI LASZLO: A
Summetrolim klinikal hatékonysdga csecsemd- és
gyermekkorban. Gyogyszerefﬁﬁ gﬁ, 156-163.1976.
A szerzdk vérsziniméréssel ellenlrzdtt Sumetro-

lim-terdpidt folytattak /5 mg TMP + 25 mg SMZ/Kg/die/
92 csecsemd§ és gyermek betegen. Részletesen elemzik
a kiilonbozd indikdcidval kezelt betegek klinikai 41~

lapotdnak vdltozdsa és a mért vérszintériékek kbzot-
ti kapcsolatot. A készitmény jé terdpids bizonyitdsa

mellett felhivjak a figyelmet arra, hogy egyes ese-
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tekben a terdpids hatdstalansdg hditerében a gydgy-
szer adagoldsdnak vagy felszivdéddadnak elégtelenaé-
ge szerepel. Véglll a gyermekgyégydszatban leggyakrab-
ban eléforduld baktériumidrzsek Sumetrolim-érzékeny-
aégének vizsgdlatdval bizonyitjdk, hogy a késziimény
hatdaspektruma kdvetkeztében a gyermekgySgydszatban
széles indikdcids kdrben alkalmazhatd.

Clinical efficacy of Sumetrolim in infants and
children

Sumetrolim treatment /5 mg TMP + 25 mg SMZ/Kg/
die/, controlled by blood level survey, had been car-
ried out in 92 infants and children. The connection
between the change of the clinical state of patients
treated because of different indications and the
blood level values is analyzed in detall. Beside of
proving the good therapeutic effect of the prepara-
tion, attention 1s called to that in the beckground
of therapeutic failure in certain cases a role is
played by the insufficiency of dosage or absopriion.
Finally, by investigating Sumetrolim. sensitivity in
bacterial strains occurring most frequently in pae-
diatrics, the proof is postuléted that due to the
preparations spectrum of activity it can be applied
in paediatrics in a wide range.



26. OSVATH PAL., BERNATSKY MARGIT., SZABO MIHALY: Az

Igh-hiany jelentGsédge a gyermekkori allerglds

T O TR D T T A AR LSS

A szerzfk a secretdlt immunglobulin /IgA/-szint

és allergia kialakuldsdnak Oaszefiiggéselt vizagdltdk,
Megdllapitottdk, hogy tej~allergids csecsemfk éas kig-
dedek vérében magas a bovin protein antitestek szinti-
je a serumban és alacsony a nydlban. 1967-ben ktz8lt
esetiik nyomdn rendszeresen vizagdltdk a klinikdra
felvételt nyert betegek savéjdnak IgA-szintjét. 8049
gyermek koziil 38-ban taldltak alacsony vagy hidnyzé
IgA-azintet. A Betegek fele allerglds, leggyakrabban
asthmds ig volt., Az inhalativ allergia elfforduldsa
hasonld az egyéb asthmdsokéhoz, a tehéniej— allergia
viszont szignifikdnsan gyakoribbnak bizonyults 60 %-
ban egylitt jdrt az IgA-hidnnyal, Vizsgdlatalk megerf-
sitik azt a feltevést, mely szerint a hidnyzd, lokd-
lis antitest-~termelés kbtvetkeztében a testidegen. bo-
vin-fehérjékre IgE termeléssel vdlaszol a szervezet.
Az Igh-deficiens betegek mésik része nem képes IgE~-
—vdlaszra, &€s ezekben recidivdlé léguti és enteralis
fertSzések vagy autoimmun kérképek johetnek 1létre.

U%er die Bedeutung des Ié%—Mangels in den aller-
glschen ankheiten des dersalters

Die Zusammenhsdnge zwischen dem Niveuau des
sekretierten Immunglobulins /IgA/ und der Ausbildung
# der Allergie wurden untersuchi. Es war festzustiellen,
das im Blut der milchallergischen Sduglinge und
Kleinkinder das Niveau der bovinen Protein-Antikdr-
per im Serum hoch und im Speichel niedrig ist. Nach
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einem in 1967 publizierten Fall wurde das IgA-Niveau
der an die Klinik aufgenommenen Patienten regelmdssig
untersucht. Unter 8049 Kindern wurde in 37 Fdllen
niedriges oder fehlendes IgA-Niveau gefunden. Die
Hdlfte der Patienten war allergisch, am hdufigsten
auch asthmatisch. Das Vorkommen der inhalatigen Al-
lergie ist &hnlich wie bel den asthmatischen Kindern,
die Kuhmilche-Allergie dagegen erwies sich als signi-
fikant hdufiger: sie ist in 60 % mit dem IgA-Mangel
vergesellschaftet. Die Untersuchungen unterstiitzen
die Auffassung, wonach infolge der mangelnden lokalen
Antikdrperproduktion der Organismus auf die kOrper-
fremden bovinen Proteine mit IgA-Produkiion antwortet.
Ein anderer Teil der Patienten mit IgA-Mangel ist

auf die IgE-Antwort nicht fdhig; bei diesen kdnnen
rezivierend entrale und Luftwegerkrankungen zustan-
dekommen, oder autoimmune Krankheitgbilder.

OSVATH PAL., DOBOLYI CSABA., TIMAR ERZSEBET., VERESS
BORBALA., FORNAI KATALIN: A gyermekkori mycoti-

kus eredetii, léguti allergids betegségek diag-
nozisa &8 EezeIése; Gyermekgyogyaszat 27,

289-296. 1976.

A szerzdk Usszehasonlitottdk asthma bronchialé-
sok garatvdladékdnak mycologial vizsgdlatl eredménye-
it kontroll gyermekével., Az asthmdsok 15 %-ban volt
penészgomba a garatbdl kimutathaté, mig a kontroll
tsoport 3 %—dban volt csak pozitiv a lelet. Az alsé
légutakbdl nyert vdladék az asthmds betegek 34 %-4ban
tartalmazott penészgombdt, az egyéb kdérképben szen-
vedSknek, csak 15 %dban volt a lelet pozitiv. Az
eredmények szerint az ‘allergids légutl kérképben szen-
ved6k nydlkahdrtydin kedvez8k a feltételek penészgom-



bdk megtelepedéséhez és szaporoddsdhoz, a Candida
albicans ugyanakkor azonos gyakoriasdggal fordult el
asthmdsok és egyéb betegek légutjaiban. Az asthmds
gyermekek gyakran allergidsak is a légutjaikban levd
gombdkkal: ilyen esetekben idiilt obstruktiv bronchi-~
tisek, pneumonitisek jonnek létre immun-mechanizmus
alapjdn. Ezek a kdrképek gyorsan diagnogztizdlhaték -
ugy, hogy a kohvgtetéssel nyert vdladékot festés utdn
vizggdljuk és ha eldgazd, sariadd, spéraképzé formd—
kat ldtunk, ugy a gomba-etiologia valdsziniigithetf.
Az uj peroralis felszivddd, szélegspektrumu antimyco-—
ticumokkal /Clotrimasol, 5-Flurocytosan/ gyors ered-
ményt sikeriilt elérni az allergids iduilt léguti myoo-
sigok kezelésében. '

Diagnose und Behandlung der allergischen. Atemweg-—

EranEEeifen;gyEoflscEen Ursprunge im Kindesalter

Die mykologischen Untersuchunggsergebnigae des
Rachensekrets in Asthma pronchiale wurde mit denjeni-

gen von Kontrollkindern verglichen. Bei 15 % der
asthmatischen Kinder konnte aus dem Rachen Schimmel-
pilz nachgewiesen werden, in der Kontrollgruppe dage-
gen war der Befund nur 3 % posgitiv. Daa aus den unte-
ren Luftwegen gewonene Sekret enthielt bel 34 7% der
asthmatischen Patienten Schimmelpilze, bei den an
anderen Krankheiten leidenden war der Befund nur in
15 % positiv. Laut der Ergebnisse sind die Verhdltnis-
se an der Schleimhaut der an allergischen Luftweg-

- krankheiten leidenden Patienten glinstig flir das
Wachstum der Schimmelpilze, die Candida albicans kam
aber mit derselben Hdufigkeit in den Luftwegen asth—
matischer und anderer Patienten vor. Die asthma-
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tischen Kinder sind hdufig auch allergisch auf die

in ihren Luftwegen befindlichen Pilze: in solchen
Fillen entsteht aufgrund eines Immunmechanismus
obstruktive Bronchitis, Pneumonitis. Diese Krankheits—
bilder kdnnen schnell diagnostiziert werden, im dem
das durch Husten gewonnene Sekret nach dem Fédrben
gepriift wird, und wenn verzweigte, sprossende,
sporenbildende Formen zu sehen sind, so ist die
Pilzdtiologie wahrscheinlich, Mit den neuen perora-—
len, sich resorbierenden, breitspektrigen Antimykoti-
ka /Cloirimasocl, 5-Flurccytosan/ gelang es in der
Behandlung der allergischen chronischen Luftwegmykosen
achnell Ergebnisse zu erzielen.

P. OSVATH., I. KERESE., A. SZENDREY: Use of chestnut
2 e sgeatinn of lotents aerals Toyoove aLE
or oleran actoge, Allergol.

mmunopathol. 4, 413, 1976.

The aminoacid contents of native chestnut and
i1ts powdered form were studied. It was found that it
has low cystine and methionine contents but if it is
supplemented aocordingly,vthe chegtnut pulp can well
be used for infant feeding. More than 50 infants were
fed with chestnuts, and only in two cases was there
intolerance. The aminoacid conteni of supplemented
chestnut formula was lower than that of cows milk
and soy bean, but equal to that of human milk and as
its essential aminoacid ratio was high, the infants
development was normal. Chesinut pulp is recommanded
ag an alternative to soybean in the treaiment of
lactose intolerance and cows milk allergy.
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STREITMAN KAROLY., BEREGI EDIT., HOLLOS IVAN., TURI

SANDOR: Herpesnmephropathia, Orv. Hetilap 117,
43. 1976,

Virolégiailag és serolégiailag igazolt sulyos
herpes simplex virus I, tipusu neuroinfectidk recidi-
vdl alkalmdval kéi esetben €szleltek acut veseelégte-
lenaédget. Felmeriilt annsk lehetdsdge, hogy a virus
nemcsak az idegrendszert tdmadja meg, de blzonyos ki—
rilmények kbztid a vesét is. Ennek igazoldamdra d1llat-
kisérletea vizagdlatokat végeztek, Fiatal New
Zealand-1 albino nyulakat fertdztek iv. herpes simp~
lex virus I. typussal, 10 41laibdl 8-nak a veséjében
a virusantigent kimutattdk és 19 dllatbdl 9-ben a
glomerulus basalis membranon IgG-t taldltak. A 29
fert5zott 41latbél 12 esetben viruriét figyeltek meg.

‘Immuncomplex Jelenlétét sikeriilt kéiséget kizdrban

igazolni a glomerulusban, electironmicroscopos vizaegd-
lattal,

‘

Herpesnephropathy

D. SCHULER., ILONA GALFI., L. ISTVAN., P. KASSAI.,
P. KEMENY., MARGIT W. LAUB., J. ROMHANYI.,
KATALIN SZEKELY., L. VELKEY., I. VIRAG., ILONA

ZIMONYI: Therapeutlc Resultg: Report of the
Hungarian EEIIgren’s Leukaemia 'S'fu‘ax Group .
Haematologia 10, 1976.

In Hungary, the morbldity of leukaemia in
children aged O to 15 years is 3,6/100.000, The rate
of complete remimsion was 88,5 in All and 57,1 % in
AML,. The most importani factors limiiing survival
were infections acquired during induction therapy
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in 91,3 % and during Co irradiation in 66,3 % of the
patienta.

SVEKUS ANDRAS: Epilepsia a gyermekgySgydsz akorlat-
ban. Magyar Pediater 10, 1976. 407-410.
Epillepay in general paediatric practice.

SZABO MIHALY: Sebészeti és ortopédiai azurov1zsgala—
tok dltalanos isgkolasok korében. Nepegeszsegugy
57, 200-202. 1976.

A szerzd négy éven keresztiil kiemelt dltaldnos
iskolds csoportokon végezte a sebészeti és ortopédiai
gziirdvizpgdlatokat. Az eredmények azt mutatjdk, hogy
a sziirésnek nagy jelentSsége van. Legcélszeriibbnek
tinik a VII. osztdlyosok vizagdlata, mivel arra nin-
osen lehetdaég, hogy minden gyermek sziirésre keriil-
jon. Mds szerzlk adataival Usszehasonlitva Szegeden
a morbiditdai ardny /13,4-31,26 %/ alacsonyabb, mint
az eddig nagy felmérésekben koz6lt ardnyok. A kdroki
tényezlkre rdvildgitva, & a megeldzés lehetfségeit
érintve felvdzolja a szerzd a kdvetkezd évek orvosi,
pedagbgial feladatait.

Surgical and orthopaedical screening examinations

among pupils of general gchools

Surgical and orthopaedical screenings have been
performed with pupil-groups of general schools for
a period of 4 vears, The resulis prove the signifi-
cance of the screening. The examination of pupils in
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the VII. class seems to be the most practical since
there ig no possibility to sareen every pupil.
Compared to the data other authors the morbidity
rate in Szeged is lower /13,4-31,26 %/ than those
reported in other evaluations. Pointing to the causa-
tive factors and touchind the possibilities of
prophylaxis the author outlines the medical and peda-
gogical tasks of the following years.

Z. PAPP., T. KARSAI., K. GYURKOVITS: Protein level
in the meconium of a homozygotic and a heterozy-
otic infant with cystic fibrosis. J. Pediatrics
gg_ff"“ T 7% /Tetters/

88, 1. I51-171, 1976.

A raised protein level in the meconium was
described by Buchanan and Rapaport in an infant with
meconium ileus. Estimation of the protein content of
meconium was suggested as a possible screening '
procedure for cystic fibrosis by Schutt and Isles.
Green and Shwachman suggested that children with
falge positive results may represent heterozygotes,
but this was not substantiated by Prosser and associa-
tes. )

In our patient, the second child of a married
couple heterozygous for oystic fibrosis, the meconi-

um protein content was higher than that of controla.

He has no symptoms of cystic fibrosis. The determina-
tion of sodium and chloride lons in the aweat g
excluded homozygosity: the bromide test led us to
conclude the child to be a heterozygote.

We examined the meconium samples by electropho-
resis and densitometry, and also by polarography.
The protein content in the meconium was raised two to
three times in the case of the heterozygotic infant,
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and 14 to 15 times in the case of a homozygotic in~
fant, as compared with the controls /Table I/. Koll-
berg and Hellsing reported that meconium levels of
albumin of greater than 20 mg/gm dried meconium were
of significance in the detection of cystic fibrosis.
However, the immunochemical method of Bull and asso-
ciates identifies a level of 4 mg/gm dried meconium
as significant. In our patient the protein content of
the meconium, the majority of which was albumin, was
two- to threefold that of the controls. This eleva-
ted protein content, however, was not characteristic
of homozygosity. Our results lead us to conclude that
a high protein content of meconium doses not uncondi-
tionally indicate the homozygotic state for cystic
fibrosis. In the case of an elevated meconium protein
content or a positive screening finding, further
investigations are necessary in order to esgtablish
‘homozygosity or heterozygositiy.

It would appear thai heterozygosity for cystic
fibrosis 1g not completely without abnormality. Our
findings perhaps explain "false politive" results
recorded in the literature. High-~protein content in
the meconium may be useful in the identifigatlon of
heterozygotes too.

TEKULICS PETER., EVA NORDMAN: Scintigraphids vizsgd-
latok ermekkori kdzpontl ldegrendszeri kO

P
képekben. Orv. Hetilap 117, 22. 1976,

A pzerzlk két intézetben 337 gyermeken végezték
gammakamerdval agy-scintigraphids vizagdlatokat. Az
irodalmi adatok, valamint a viszonylag nagy szdmban
elvégrett sajdt vizasgdlat tapasztalatal alapjdn meg-
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dllapithatd, hogy a médszer - akdr mint szlirdvizegd-
lat hasznos lehet gyermekkorban a kozponti idegrend~
szeri kérképek felismerésében; alkalmazdsa a gyermek
szdmdra megterhelSbb egyéb diagnosziikal eljdrdsok
eldtt ajdanlhaté /pl. carotis angiographia/. Mds eljé-
rdgokkal kombindlva taldlati biztonsdga igen j6,ezért
az egyes kérfolyamatok lokalizdcidjéban is nagy segit-—
géget adhat a gyermekgydgydazati diagnosztikdnak.

Scintigraphy in paediatrie neurologic caseasa.

TURL SANDOR., STREITMAN KAROLY,, KATONA ZOLTAN: Az

Urigult®*-médazer jelent8sége a kvantitativ bac-
teriuria megitélésében. Gyermekgydgydszat 27,
199-202. 1976.

Bakteriuria gyanuja miatt a szerz8k 100 hélyag-
punkcibs vizeletmintdt vizasgdltak UricultR- és hagyo-
mdnyos mikrobioldgiai mdédszerrel. A 100-bél 40 vize~
letminta bizonyult pozitivmak mindkét technikdval,
Uricult®-lemezzel sem dlnegativ, sem dlpozitiv ered-
ményt nem kaptak, a bakteriuria mértékét a meriilé le-
mez médaszer kielégitd pontossdggal adta meg. A szoba-
héméreékleten is elvégezhetS gyorsteszt helyetteaite-
ni tudja a fdradsdgos, felszerelést és szakembert
igényl8 hagyomdnyos csiraszdmldldst.

Uber die Bedeutung der Uricult/R/—Methode in der
Beurteilung der quantitativen Bakteriurie.

Wegen des Verdachis einer Bakteriurie wurden
100, mit Blasenpunkiion gewonnene Harnproben mit
Uricult und mit traditioneller mikrobiologischer
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Methode untersucht. Unter den 100 erwiesen sich 40
Harnproben mit beiden Techniken als positiv. Mit der
Uricult’/ ™ -Platte wurden weder falach negative, noch
-falsch positive Resultate gewonnen, das Mass der
Bakteriurie wurde von der Tauchplattenmethode mit
befriedigender Genaugkeit angegeben. Der auch bei
Zimmertemperatur durchfiihrbare Schnelltest kann die
miihsame, Ausriistung und Fachmann erfordernde,
traditionale Keimz#hlung ersetzen.
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1. ALTORJAY ISTVAN., FUZESI KRISTOF., PRAEFORT LASZLO.,
SZABO MIHALY., TORNYOS SZABOLCS: A hugyhilya
extrophia sebészeti kezelége, Orv. He%ilap E;g,
1977. 1524-1527.

A szerzbk - a teljesség igénye nélkil - ismerte-
tik a hugyhdlyag-extrophia mint igen ritkdn eléfordu-
14 fejlédéasi rendellenesség gydgyitdai lehetdségeit,
nehézgégelt. Az irodalom dttekintését kovetSen beszd-
molnak betegeiken végzett miitétekrdl és utdnvizsgila-
ti eredményekrdl., 8 beteghdl 6 esetben miitéti megoldds
tortént: 3 esetben uroteroileorectostomidt, 1 esetben
un. Bricker-féle ureteroileocutaneostomidt. 1 esetben
hélyag-nyak-reconstructiét, 1 esetben pedig Heitz-
-Bover szerinti miitétet végeztek. Utdnvizsgdlatalk smo-~
rdan valamennyl betegen mérsékelt carbamid-nitrogén
emelkedést és hyperchloraemidt észleltek.

The surglcal treatment of the extrqphla vesicae
urinariae

The authors- without raising a claim to the
completeness review the possibilities, difficulties
of the treatmeni of the extrophy of the urinary blad-
der, a rather infrequently occurring developmental
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anomaly., After reviewing the concerning literature an
account is given on the operations and the results of
the follow-up studies having been carried out in their
patientas. In 6 cases of 8 patients operative solutions
had been carried out: in 3 cases ureteroileoreciostomy,
in 1 case a bladder neck reconstruction, and in a
further one case an operation of Heitz-Boyer sort had
been done, During the follow—up examinations a mode-
rate elevation of the carbamide nitrogen level, as
well as hyperchloraemia had been observed,.

BODA DOMOKOS: A muvovigcidosis sgaziirfyvizsgdlata. Magyar
Pediater II, 1977. 165.

Sreening test for the detectiion mucoviscidosig.

BODA., GY, GAL,, E. KISS: Ultraviolettspektrophoto—
metrische 6ntersuchu en_des SerumgIaI Sates_von
chronisch intermitiierend mit der kiinstlichen
N%ere behandelten Patienten, Zschr.,Urol.Bd.
iVy -349 9

In 16 chronically dialysed uraemic patients in
the course of altogether 61 treatments with the arti-
ficial kidney the UV-absorption spectrum of the in-
vitro-dialysate of the serum was studied. In uraemia
on account of the retention of the metabolic products
the UV-absorption of the serum dialysate 1s extremely
increased, a decrease is to be registered after the

dialysis. The method discussed is suitable for the
control of the effectiveness of haemodialysis and

gives a more complex picture concerning the chan-
ges during the treatment than the usual laboratory
parameters.



4, BODA DOMOKOS., VIRAG ISTVAN., TOLDY ZOLTAN: Allopuri-

nol kezelds hatdsa oxonsavval uricase bénitoti

usztatolt patkanyok teljesitiményére, Kisérietes

Orvostudomdny 29, 435-438.1971.

Oxonsavas kezeléasel t8rténd uricase bénitdmsal
patkdnyokon usztatdssal kivdltott maximdlis izommunka
jelent8a hyperurikaemidt i1dézett eld. Az oxonsavas ke—
zelés az usztatott patkdnyok teljesitményét nem ron-
totta, a vesében urdtos kicsapbéddst nem idézett eld.

Xanthinoxydase bénitds allopurinol kezeléa utjdn a
hyperurikaemidt kivédte, egyben a fizikai teljesiid-
képesgséget jelentds méridkben fokozta, az oxonsavval
kezeltekhez, de féképpen a kontrollcsoporthoz viszo-
nyitva. ‘

Uber die Wirkung der Allopurinol-Behandlung auf
die Lelstung der mit Oxongdure Urikase-blockier-

ten, zum Schwimmen gezwungenen Ratten

Im FPalle von mit Oxonsdure-Behandlung herbeige-
fihrter Urikase-Blockierung bewirkie die bel schwim-
menden Ratten AusgelOste maximale Muskelarbeit
hochgradige Hyperurikédmie. Durch die Oxonsdure-Be-
handlung wurde die Leistung der schwimmenden Ratten
nicht herabgesetzt, in der Niere wurde keine Uratprd-
zipitation verursacht. Die Xanthinoxydase-Blockierung
durch Allopurinol-Behandlung verhiitete die Hyperuri-
kdmie, stelgerte gleichzeitig- im Vergleich zur mit
Oxonsdure behandelten, hauptsdchtlich aber zur
Kontrollgruppe - in betrdchtlichem Mass die physika-
lische Leistung. '
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BODA DOMOKOS., VIRAG ISTVAN., ZSILINSZKY NORA.,
TOLDY ZOﬂTAN: Hyperurikaemia patolé%iai jelent5-
gége shockban uricase bénitott &s_allopurinolial
xanihinoxydase bénitolt patkanyokon vegzett kKi—
sérle%eg alapjan. Kisérletes Orvostudomany 29,
457=462. 1977.
A szerz8k oxonsavval uricase bénitott és allopuri—l
nollal xanthinoxydase-bénitott shockos patkdnyokon meg-

"dllapitottdk, hogy

1. Az allopurinol az dllatok shock-tulélését fo—
kozza '

2. A shockos és oxonsavkezeléasel sulyosbitott
shockos hyperurikaemia és urdtos nephropathia allopuri-
nollal mérsékelhetd.

3. Uricase bénitds esetén, illetve részben e nél-
kiil. is shockos 4llatokon az urdtok in vivo a vérben
is kicsapddhatnak, ennek kdvetkeztében a periférids
vér fehérvérsejtjeiben a mikrokristdlyok phagocytosisa
mutathatdé ki, aml allopurinol eldkezelégsel kivédhetd.

4. A vérsavé dializdtuma UV spektrofotometrids
vizsgdlata alkalmas a shockos metabolit felszaporodas
éa az allopurinol ellendrzésére.

‘5. Fenti kisérletek értelmében a hyperurikaemid-
nak a shockos anyagcserezavarban kimutatott patolédgiai
hatdsa alapjdn allopurinol kezeléssel, a hyperurikae-
mia kivédésével a heveny anyagcserezavarokban kedvezl
terdpids hatds varhatd.
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Uber die pathologische Bedeutung der Hyperurikd-
mie im SchcE au%gguna der an ﬁriEase, EIocEEer-
ten und mit Allopurinol Xanthinoxydase~blockier-—
ten Ratten durchgefiihrten Versuche,

An mit Oxongdure Urikase-blockierten und mit
Allopurinpl Xanthinoxydase—blockierten Ratten im
Schockzustand wurde fesigestellt:

1. Burch Allopurinol wird daa lherleben des
Schoocks erhohi. _

2. Hyperurikdmie und Urat-Nephropathie im
Schockzustand sowie im duruch Oxonsdure verschlimmer-
ten Schockzustand kdnnen durch Allopurinol gemissigt
werden.

3. Im Falle einer Urikase-Blockierung bzw.
teilweise auch ohne diese ktnnen sich bel Tieren im
Schockzustand die Urate auch in vivo prédzipitieren,
infolgedessen ist in den Leukozyfen des peripheren
Blutes Phagozytose der Mikrokristalle nachweisbar,
die durch Allopurinol~Vorbehandlung zu verhiiten ist.

4. Die ultraviolett-spektrophotometrische
Priifung des Blutserum-Dialysats ist fiir die Kontrolle
der Metabolitanhdufung im Schockzustand und der Allo-
purinol-iirkung geeignet. ]

5. Im Sinne obiger Versuche igt, aufgrund der
nachgewiesgenen pathologischen Wirkung der Hyperurikd-
mie, von der Allopurinol-Behandlung, durch Verhiitung
der Hyperurikdmie, in akuten StoffwechselstSrungen
eine glinstige therapeutische Wirkung zu erwarten.
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6. BODA M.: A korasziilottek respiratids distress syndroma
veszélyeztetetinagének megltglése osfnatafisan
Vet gxomor?artéiom vizegalata utan, Orv. Hetllap

1977. 118, 319.

162 érett, normdl sulyu ujoziilstt éas 44 koraszii-
15tt esetében vizsgdltidk az RDS jelentkezéaét és a
megsziiletés utdn legkésdbb fél dSrdval vett gyomortar-
talom buborékgtabilitdsi préba megbizhatd, j6é indikd-
tora az RDS veszélyeztetettségnek. A vizsgdlat fontom
kritériuma lehet a korasziilottek szelekcidjdnak még a
nagy tiinetek eldtti i1d8szakban és megfeleld centrumok-
ba vald kiilldés indicatidjdnak elbirdldsdban.

The estimation of the endangerment of premature
infanis for respiratory disiress syndrome on ine
examination of postnatally galned gastric content

The development of the RDS and its relation to
the result of bubble—stability test having been exami-
ned in the gastric content taken as latest as half of

-an hour afier birih had been assayed in the cases of
162 mature neonati with normal weight as well as 44
premature infants. The test according to their expe-
riences had proved rather reliable, provides a good
indicator for the endangerment for RDS. The test may
be an important criterium in the selection of the
neonati in that period before the development of the
vgreat symptoms, as well as in the judgement of the
indication of their adminission to appropriate centres.
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E. BUTOR., L. MURANYI: Action of atropine on histamine-
—induced bronchoconstriction in asthmatic child—

ren A pharmacocapnographic gtudy. Int.J.Clin.
Pharmacol. 15,719775, 321-324.

In their earlier methodological model studies the

authors confirmed the prgtective effect of atropine

in inhalative acetylcholine provocation. In the present
work the role of parasympatholysis is investigated in
histamine-induced bronchospasm by the same method. It
wag found that a protective effect was exerted in his-
tamine provocation repeated 20 minutes after subcuta-
neous administration of atropine sulphate in a dose

of 0,1 mg/kg. The pretective effect proved independent
of the individual histamine sensitivities of the pati-
entgs. The initial wvalue of the 002 curve prior to
provocation was not improved.

ENDRE LASZL(., KATONA ZOLTAN., GYURKOVITS KALMAN.
SZABO EVA: A cinkhidny és immunpatholégiai el-

viltozdgok jelentosége az acrodermatitig entero-—
athica patogenegzigében. Orv. Hetilap 118, 34.
%977.

A szerzfk sulyos acrodermatitis enteropathicdban
in vitro lymphoblast transzformdicid sordn fokozott
gpontan blastképz8déa mellett, phytohaemagglutininre
cabkkent blagt transzformatidt éazleltek. A beteg szé-
rumdban autoellenanyagot-reticulin antitest-mutattak

ki, Post mortem csaknem valamennyi vizsgdlt "szervben
igen alacsony cinktartalmat taldltak. Szovettani vizs-
galattal a nyirokcsomékban nem volt cellularis immun-

. defektuara utald specifikus elvdltozda ldthatd. Mind-

ezek alapjdn megdllapitjdk, hogy sulyos acrodermati-
tis enteropathicdban cellularis immundefectus van,
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mely a malabsoprtidén alapuldé cinkhidny miatt kialaku=
16 - funkciondlis-T lymphocyta defektus eredménye.Ezt
a defektust taldn a B lymphocytdk "igyekeznek kompen-
z41ni" erre utalhat a fokozott spontdn blast-képzbdéa,
valamint a reticulin ellenes autoantiteatek jelenléte.

The significance of the zinc-deficiency and
immunepathological alterations in the pathologe—

negis of the acrodermatlitis enteropathica

The authors had observed in severe acrodemartitis
enteropathica during in vitro executed lymphoblast
transformation a decreased blastic transformation on
phytohaemagglutinine, beside lncreased spontaneuous
blastic formation. Auto—-antibiodies~reticulin antibo-
dies - had been demonstrated in the serum of the pa-
tient. Post mortem in almost all the assayed organs
rather low zinc contents have been found. During
histological examination no specific alterations
charecteristic to cellular immune defect were detec—
table in the lymph nodes. Based on these above it is
stated, that there is cellular immunologic defect in
gevere acrodermatitis enteropathica, that is the result
of-functional-T-lymphocyte defect developing for zino-
~deficiency on the basis of malabsorption. That may
be presumed, that the B-lymphocytes" attempt to
compensate" this defect, the increased apontaneous
blastic formation, as well as the presence of auto-
-antibodies against the reticulum seem to refer to
this.



‘9, FUZESI KRISTGF., PRAEFORT LASZLO., BEVIZ JOSZEF:
Brocnholégiai tapasztalatok ermekklinikai

specialig betegcsoportok ellatasaban. Gyermek-

A szerzdk 16bb specidlis betegségesoportot elld-
t6 gyermekintézet bronchologiai igényét mutattdk bve
100 vizsgdlat elemzésével. Fébb indikdcids teriiletek
a kovetkez8k voltak: intenziv betegelldtds keretén

* beliil az akut 1égzési elégtelenségben szenveds bete-
gek léguti idegentest—aspirdcid gyanuja miatt, gyer-
mekgsebészeti, allergoldgiai, bronchiectasids éas lég-
uti stenogisoa betegek.

Bronchologische Erfahrungen in der Versorgung
gpezieller Krankengruppen der Padiatrischen
Klinik

Mit der Analyse von 100 Untersuchungen werden
die bronchologischen Anforderungen einer mehrere
gpezielle Krankheitsgruppen versorgenden Anstalt
demonstriert. Die wichtigeren Indikationsgebiete wa-
ren: innerhalb der intensiven Krankenversorgung wegen
des Verdachtes der Aspiration eines Fremdk&rpers in
die Luftwege auftretende akute Ateminsuffizienz, kin-
derchirurgische Patienten, weiterhin Fdlle von
Bronchiektasie und Luftwegstenose.



10. B. GOTTSCHALK., B. ANDRASOPSZKY., Ju.L. BARASHNEW.,
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Z, HAVASS., J. HEIN., G. MACHILL., R. SZIBOR.,
V. VAVROVA,, J. ZEBRAK: Der immunologische
Albumin-Test .im Mekonium alg zeniraligilerte
Screening-Methode fur das Krankheiisbild der
Mucovliszidoae 1n verschldenen Lidndern. Deutsch.
Gesundh. -Wesen, 32, 1977. 2439.

By means of an international study in which 9
c¢linics from 5 countries took part, it was possible
to prove that the immunological albumin-test is
guitable as a mass screening for mucoviscidosisg.

Meconium samples which were spread and dried on
chromatographic paper were sent by post without any
loss of albumin. The principle of this method is to
put punched meconium discs on agar plates which-simi-
lar to immunological protein assessment-contaln anti-
-humanalbumin. By means of a variatian the test was
made more senitive by taking samples whose albumin
content was already 3 mg/g meconium dry weight. Using
thig method, howerer, the authors had to accept the
high percentage of 2,7 per cent of positive results.
Through further selection by means of lactase deter-
mination the number of children with positive test,

- in whom a sweat electrolyte determination has to be

carried out, was lowered to 0,5 per cent.

Altogether 229210 newborn were examined. In 51
children mucoviscidosis was confirmed, in five cases
there were false negative resulis. From the findings
a gengivity of 91 per aent and a specificity of 99
per cent was calculated.

The incidence of mucoviscidosis in the total
gstudy amounted to 1:4100. Itis incidence varied in the
individual countries
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Su = 1:4800
CSSR = 1:4162
and in 4 counties . in :
the GDR = 1:2710

With M 0,30/test the method proves to be econo-
mical, it permits a nearly complete examination of
all newborn /98,6 per cent/ and is suitable to be
ugsed for mass gcreening.

GYURKOVITS KALMAN: A mucovigoidosis. Orvosképzés 52,
305-314. 1977.

Mucoviscidosis /Review/

K. GYURKOVITS., VERA MARKUS., I. BITTERA: Cystic-—
-Fibrogis Heterozygogity in Childhood Brongchial
Asthma, The Lancet 22, 1977.

Sir,- Warner et al. recorded a close correla-
tion between cystic fibrosis /C.F./ heterozygosity
and atopic allergy. This was confirmed by Mc Farlane
and Allan. We found that the Szszepanski bromide test,
which we simplified with the aid od ionselective
electrode, is suitable for the detection of C.F.
heterozygosity in most cases. We examined the sweat
of 74 randomly selected children with respiratory
agthma during the past 2 years, the sodium and chlo-
ride concentrations and bromide index being determi-
ned. ] - '

The results are reported in the accompanying
table, together with findings in 50 C.F. obligatory
heterozygote parents and 75 control children /non-
-regpiratory patients/. Sodium and chloride concent-
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rations in the sweat of the asthmatic children were
alightly but significantly higher /p 0,05/ than those
of the controls. The difference in bromide index was
even more significant /p 0,01/. This suggeats that
C.F. gene carriers are unusually prevalent among
children with bronchial asthma.

One possibility is that enhanced ion loss in
various diseases with allergic pathological machanis-
mus is secondary in nature. However this seems unli-
kely aidce in our material high sweatelectrolyte con-
centrations were observed in only a proportion of
control children whose illness was gimilar in severi-
ty to that of the asthmatic children, and normal
aweat values were obtained even when the childs condi-
tion was very serious. When C.P. gene carrying was
agsumed, sweat and bromide tests were also done and
the child was regarded as a C.F. heterozygote in the
event of a positive test result for at least one of
the parents. The sweat sodium and chloride concentra-
tions lay around the upper limit of normal in aboui
20 % of, the asthmatic children. The more informative
bromide iddex, the scatter of which isg lower than

- that of the gweat-electrolyte values in. C.F. hetero-

zygotes, points to carriage of the C.F. gene in
43 % of the asthmatic patients /32 out of T4/. 9 of
these 32 heterozygotes /12 %/ fitted tne criteria of
incomplete C.F./ chronic respiratory complaints,
sweat-electrolyte values of 60 mmol/l or even higher,
normal enzymatic activity of the duodenal juice,
positive test result for one parent/.

A raised bromide index does not in itself prove
C.P. heterozygosity, and further tests are necessary,
but our data fit in well with the observations of
Warner et al.



13. GYURKOVITS KALMAN,, MARKUS VERA., LASZLO ARANKA.,
BITTERA ISTVAN: A mucoviscidosis génhordozds

gzerepe és akorigaga gyermekkori kronikus )
légutl betegségekben, Orv.Hetilap 45, 118, 1977.
27%5-2715. —

A szerzdk mucoviscidosisban szenved§ /mv/, mv
gyanus betegek, azok szlileinek klinikail adatait, a
verejték ndtrium- és kloridértékét, tovdbbd a bromid-—
~index értékét vetették egybe. Ezdltal a mv pontosadbb
kriilhatdroldsa lehetséges, "mv komplett"™, mv inkomp-—
lett, "mv minor". Ha csak laboratdériumi adat utal a
mv génhordozdsdra, "heterozygotasdg gyanu" megjeldlés
haszndlhatd. A krénikus nem specifikus léguti asthmds
betegcgoporton a kontrollhoz képesi magasabb mv gén-
hordozé gyakorisdgot taldltak, Ezzel megerdsitik azt
a feltevést, hogy a mv génhordozés atopids allergids
betegen gyakoribb.

The role and frequency of the gene-carrying of

mucoviacidosis in the chronic respirator
diseases of children

The authors justify a part of the milder mucovis-
cidotic cases to be genetically heterozygotic, with
the examination of the mucoviscidotic /mv/ patients,.
those ones suspicious for mv, respectively their

parentg, as well ag the clinical data compared with
the determination of the sodium- and chloride con-
tents of the sweat, respectively the bromid-index.
Higher freqency of gene-carryng has been found in
the children suffering from chronic non-specific
respiratory diseaées-having compared to the control
onea /reconvalescent patients after intercurrent
digeases./ The examinations carried out in the
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respiratory asthmatic patient group support that
suppogition postulated $ill now, that there is a
link between the mv genecarrying and the development
of the atopic allergy.

The comparison of the c¢linical and laboratory
/genetical/ examinations makes the more exact diffe-
rentiation of the mv pathological forms possible,
Congequently the following formes may be circumscribed:
clasgical mv: partial mv: rudimentaer mv /that is mv
complete, mv incomplete, and av minor/. In basic
illnesses of known aetiology, but different nature,
if only laboratory data are referring to gene-carryng,
the denomination suspicious for being mv heterozygo-
tic is used. ‘

HAVASS ZOLTAN: A mucoviscidosis laboratdriumi diag-
nézisa. Pneumonologia Hungarica 30, 537=541.

A cikk a mv, laboratériumi diagndézisdnak gyakor-
latl 4ttekintésére t6rekszik, Az mv. diagnézisa terén
a laboratériumra hdrulé feladatok két részre vdlagzt-
hatdk: a szirdvizsgdlatokra éa a megerlsité—vizsgdla-
tokra. A szlirdvizsgdlatl médszerek koziil jelenleg a
legalkalmasabb a Gottschalk-féle immunkémiai mdédszer.
Bdr- ez ideig-ttvkéletes sziirdmédszer nem létezik, a
helyi kezdeményezéseknek nagy jelentSsége van. A
megerdsitS-vizsgdlatok kdziil a legmegbizhatdébb és leg-
informativabb a pilocarpin iontoforézissel nyert ve-
rejtékbSl elvégzett titrimetrids Cl-ion meghatédrozds.
Igen értékes adatok nyerhetdk a Br-index meghatdrozd-
gdval is.



Laboratory diagnosis of mucoviscidogig

The purpose of this paper ig to give a practical
review of laboratory diagnosis of mucoviscidosis,
The taks of laboratory in the diagnosis of this
disease are: screening and confirming diagnosis.
Gottschalks immunochemical method proved to be the
most suitable among the screening methods. Titrime-~
tric cloride-ion determination of perspiration obtai-
ned by pilocarpineiontophoresis is regarded to be the
most reliable and informative of the confirmative
examinations. Bromide-index determination can provide
valuable data ag well,

P. HENCZ., E. KERTESZ., G. KOVACS., E. ECK,, T.
SZELINGER: Anwendung des Hyperoxie-Tegies bei

kongenitalen Vitien des Neugeborenen-und
Sduglingsalters. Mschr. nderhe . 125, 171~
FyEgeg e Meoh ndermetl. 1

Hyperoxia test with arterialized capillary
blood was performed in 63 neonates and infanis suf-
fering from congenital heart defect with shunt. The
lowest values were found in neonates with transposi-
tion of the great arteries withoui major systemic-
-pulmonary shunt. In cases with lefi{ to right shunt
requiring surgical intervention the pO2 increased
less than in those noi needing operation.

Obgservations with this non-invasgive method
proved valuable in early recogniton of congenital
heart defect of neonates and requiring urgent surgi-
cal treaiment,
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G.I. KAISER., A. LASZLO., K. GYURKOVITS: HLA antigeng
in cystic fibrosis. An association o?r3773§75§?ﬁ_
fhe lseass. Nedloal genetics 1977:
Twelve homozygotic patients and 32 heterozygo-
tic gene carriers from families with cystic fibrosis
were HLA-typed. Criteria for the diagnosis were
aweat electrolyte concentrations, pancreatic enzyme
levels /lipase, amylase/ in duodenal juice and stool,
Szczepangki s bromide test in the group of homozygo-
tes, and the bromide test only in the helerozygotes.
In comparison with 130 healihy blood donors, typed
during the same period with the same typing sera for
29 HLA antigens /A and B series/, B 18 proved to be
more frequent in the goup of patients and gene car-
rierg: 50 and 31 % respeciively and 14 % in the nor-
mal population. This association was more signifi-
cant in the hombzygotic patients group but signifi-
cant among the heterozygotes too /p 0.001 and
p 0.02 respectively/.

+ KARADY ISTVég., ZSILINSZKY ELEONORA., BODA D%%OKOS.,
PENZES PAL., STREITMAN KAROLY., GECSE ARPAD:

Uratog nephropathia és shock-rezisziencia.

A szerzbk vizsgdlatalk sordn oxonsavval torténd
uricase hénitott sublethalis tourniquet shockos, eld-
zetes sublethalis shockkal vald ellkezeléasel rezigz—
tenssé tett shockos dllatokon megfeleld kontrollok-—
kal vald Gsszehagonlitds alapjdn a kbvetkezd eredmé-~
nyeket kaptdk. Uricase bénitds esetén, shockot kove-

t8en a kisérleti 4dllatok testhéméraéklete jelentdsen
cabkken., Az ilyen dllatokban a gzérum hugysav és
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carﬁamid, valamint a veseszOvet hugysavtartalma nagy—
fokban emelkedik. Ezek az eltérések lényegesen ki-
sebbek shockrezisztens dllatokban. ;

Urat-Nephropathie und Schockresistenz

An mit Oxonsdure Urikase-blockierten Tieren im
subletalen Tourniquetschock und durch Vorbehand-—
lung mit vorangehendem subletalem Shock resistent
gewordenen Tieren wurden aufgrund des Vergleiches mit
entaprechenden Kontrollversuchen folgende Ergenisse
gewonnen. Im Falle einer Urikase-Blockierung sinkt
die Kdrpertemperatur der Versuchstiere auf den Schoock
folgend in bedeutendem Masse, Bel diesen Tieren sind
das Harnsdure- und Harnstoffniveau des Serums sowle
der Harnsduregehalt des Nierengewebes hochgradig
gesteigert. Diese Abweichungen sind im Falle der
.achockresistenten Tiere wesentlich geringer.

A. LASZLO., I. NEMETH., Z. HAVASS: Engymuntersuchun—
en an einem an metachromatischer Leukodysirophie
leldenden Patlenten und dessen FamiIIenmithIea

ern, erarztiiche Praxis . » 358=365.

Es werden die klinischen und paraklinischen
Befunde eines 56/12 Jahre alten Miadchens mit einer
spdt —infantilén Verlaufsform einer MID mitgeteilt.,
Das Kind stammt aus der Ehe konsanguiner Eltern
/Geschwisterkinder/. Folgende Kriterien astiitzen die
Diagnoset

1. Navhweis metachromatischer Substanzen im
Urin, ’
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2. Fehlen der Arylsulfataseakiivitdt im' Urin.

3. Nachweis der Sulfatidausscheidung im Urin
durch Diinnschichichromatographie,

4. Nachweis metachromatiscﬁer Granula in der
Fibroblastenkultur,

5. Nachweis des Enzymdefektes im Serum und
Leukozyienhomogenisat,

Die Enzymaktiviidt des Leukozylenhomogenisats
unserer Patientin lag bei 8,9 % des Normalwertes
/Homozygotie/, Mutter und Vater hatten Werte wvon
47,7 % ein vaterlicher Onkel 27,7 % /Heferozygotie/.
An Hand der sgpecifischen Enzymaktivitdtsuntersuchung
der Familienmitglieder lies gich der Erbgang
verfolgen /autosomal-rezessiv/. Die Bestimmung der
Aktivitdt der lysosomalen Arylsulfatase "A" ist fir
die Differentialdiagnose von Erkrankungen mit
Hinweis auf demyellinisierende Prozesse von Bedeutung.

L. MURANYI: Die Stdrungen des (O.-Gasaustausches
wahrend inhalativer Provoka@ion beil Kindern mit
Astha bronchiale, Z.Erkrank,Atm.-Org. 149.

Report in the investigation of COZ-Gas-exchange
during provocative inhalation tests in children
guffering from bronchial asthma.

An increased difference in COz—gradients by
increase of PACO wag found. The values of Pco are
unchanged. The oapnography geems to be useful gn
continuous monitoring of obstructive ventilation
disorders during provbcative inhalation tests,

especially in children.



"20. MURANYI LASZLGO., MARKUS VERA., BODA DOMOKOS.,
SZEKERES ISTVAN: A Probon hatdsaira vonatkozd

vizggdlatok ermekkori agthma bronchialéban.

Gyermekgydgydszat 28, 453-463. 1971.

Szerz8k a Probon rdvid és tartds adagoldsdval
réazletes klinikai farmakoldgilai vizagdlatokban
tanulmdnyoztdk a szernek a gyermekkori obstruktiv
légzéazavarok kezelésére vald alkalmassdgdt és ennek
sordn -vizsgdltdk a vér 0, —trangzportfunkeidjdra ki-
fejtett hatdsdt. A kiillonboz8 tipusu vizsgdlati cso-
portokba Osszesen 72 asthma bronchialéban szenvedd
beteget vontak be. A klinikal tiinetekre kifejtett
hatds mellett a légzésfunkcidét sajdt kapnogrdfids
médszerikkel, valamint pneumotachographidval ellend-

rizték, a véroxigén-transzportot jellemz§ P5O—adatq¢
gzintén sajdt médszeriikkel mérték, Megdllapitottdk,
hogy a Probon 5, ill. 10 mg/kg napi hdromszori adag-
ban sem 24, sem 72 dra alatt nem fejt ki lényeges
terdpida hatdst heveny obstruktiv légzészavarban.Ez-
zel szemben 10 mg/kg napi hdromszori adagb%p hatdso-
gan kivédi a hisztaminnal kivdlthaté bronchus-reak-
cidt. Hiromhdénapos kura sordn ugyancsak 10 mg/kg na-
pl hdromszori adagban az asthmds gyermek kéros légzés—
funkcids értékei mellett a klinikai tiinetei is ja-
vultak a megeldz8, hasonld, hdromhénapos periddushoz
képest. A szer kedvezden befolydsolta a gyengébben
tdpldlt betegek sulyfejlédését is, A haemoglobin
oxigén-affinitdsdt jellemzd PBO—érték tartds gydgy-
gzergzedés alatt szintén emelkedett, igy a szer a
azdveti oxigenizdcidt javitja. A gyermekkorban
ajdnlhatdé napi adag 30 mg/kg hdrom egyenld részre
elosztva 30 kg-os testsulyig, mely folott az adag
ardnyos cstkkenése indokolt a néhdny esetben észlelt
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d1lmossdg és koncentrdcid - zavar miati. Anyagunkban
allergids mellékhatdst nem észleltiink,

4

Untersuchung der Probon-Wirkung beim
Bronchialasthma des Kindesallers

Aufgrund der Kurz- und Dauerbehandlung mii
Probon filhrten Autore klinisch~pharmakologische
Untersuchungern iiber dessen verwendbarkeit beil ob-
gtruktiven Atemstdrungen des Kindesalters aus. Auch
die Wirkung des Mittels auf die O2 Trangspportfunk—
tion des Blutes wurde gepriift. Den Untersuchungen
dienten 72, in verschiedene Gruppen elngeteilte
Agthma bronchiale-Patienten. Nehst den, auf die kli-
nischen Syaptome aunsgeilbten Wirkungen, wurden
Lungenfunktionspriifungen mit der eigenen kapnographias-
chen Methode unter penumotachographischer Kontrolle
ausgefihrt, ferner der, den Oxygentransbort des
Blutes charakterisierende Pso-Wert, ebenfalls mittels
eigener Methode, gemessen. Es konnte festegestellt
wefden, dass eine tdglich dreimalige Dosis von 5 bzw.
10 mg/kg Korpergewicht Probon weder binnen 24, noch
T2 Studen elne weseniliche therapeutische Wirkung ir
Fdllen einer akuten obsiruktiven AtemstSrung ausgeiiiLt
hatte. Demgegeniiber war die, mittels Histamin induzi-
erte Bronchialreaktion mittels téglich 3 x 10 mg/Kg
Probon zu verhilten. Nach einer dreimonatigen
Behandlung mit 3 x 10 mg/Kg/Tag Probon waren die
Besserung der pathologischen Atemfunktions Werte und
kliniaschen Symptome bel den asthmatisochen Kindern zu
beobachten,. Das Mittel iibte auch eilne giinstige
Wirkung auf die Gewichtszunahme der achwicher er-
ndhrten Kinder aus. Der, die Oxygenaffinitdt des
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Hdmoglobins charakterisierende P50—Wert stieg eben-
falls auf Einwirkung der Dauerbehandlung. Somit
erhdht das Mittel auch die Gewebsoxygenesierung., Im
Kindersalter wird, bis zu einem Korpergewicht von

30 kg, elne drel gleiche Mengen aufgeteilte tdgliche
Gabe von 30 mg/Kg Probon empfohlen. Bel einem hbheren
Korpergewicht ist Jedoch eine proportionelle Dosis~
verringerung, wegen der, in manchen Féllen beobachte-
ten Somnolenz und Konzentrationssivrung, angebracht.
Eine allergische Reaktion wurde im gegenwdrtigen
Krankengut nicht beobachtet.

I. NEMFTH., D. BODA., L. MURANYI: The Use of the
Antibacterial Drug Combination_Potese.t

[Trimethoprim+Superseptyl/ y

Childhood. Therapia Hungarlca 25, 4. 1977.

The éffect of a new chemotherapeutic drug
combination, containing Trimethoprim and Superseptyl
in 1:5 ratio, Potesept /80 mg TMP + 400 mg SU/ and
Potesetta /20 mg TMP + 100 mg SU/ produced by
Alkaloida Works, Tiszavasvdri, has been inveastigated
in infanis and children. The drug was given in daily
dogeg of 5 mg TMP + 25 mg SU/kg body weight, divided
into two portions. The absorption rate of the compo—
nents of the drug combination was examined in 19
patients and proved to be highly advaniageus. By
using the above-described dosage the required blood
concentration values could be meagured in outpatients
12 hours following the last drug dose.

In 81 % of 53 patients good results were
obtained with ZPotesept treatment indicéted for
different clinical conditions and followed up by
blood concentration measurements.
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Besides its considerable actiivity the drug did
not cause notable unwanted effects excepi nausea
occurring in two cases. Accordingly the authors
recommend the new chemotherapeutic drug combination
as an antibacterial agent of high value which may be
used in infanis and childrens care.

P. OSVATH., ELISABETH TIMAR., CS. DOBOLYI., EVA
MICSKEY., KATHERINE FORNAI: Obstruktive

Bronchitis durch Infektion mit Schimmel ilzeh

Es wurde das Vorkommen von Schimmelpilzen im
Rachen von asthmatischen und von Konirollkindern
miteinander verglichen. In 15 % der Astmatiker und
nur 3 % der Kontrollen waren Schimmelpilze,

hauptsdchlich Aspergilus, im Rachen nachweisgbar.Die
Zichtung der von den unteren Luftwegen gewonnenen

" Sekrete war in 34 % der Asthmatiker und nur in 15 %

der an anderen Krankheiten leidenden Patienten auf
Schimmelpilz positiv. Allergische Lufiwegserkrankun-—
gen fordern also die Ansiedlung der Schimmelpilze A
wdhrend Candida albicans mit gleicher Hiufigkeit bei
beiden Gruppen nachweisbar war. Manche Patienten gind
allergisch auf die Pilze, die in ihrem Respirations-—
trakt sind, und leiden deshalb an chronisoher obstruk-

tiver Bronchitis. Das durch Abhusten gewonnene Sekret

56

" kann zur Schelldiagnose der Pilziétiologie beniitzt

werden. Der mikroskopische Nachweis verzweigender
oder sprossender Pilformen zusammen mit immunolo-
gischen und klinischen Befunden machen die &dtiolo-
gische Rolle wahrscheilich. Neue peroral resorbierbare
Antimykotica sind geeigaet zur Therapie der
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Schimmelpilz-Bronchitiden. Die Autoren hatten rasche

Erfolge in manchen PFdllen mit Clotrimazol /Canesien/
und bei allen Kranken mit 5-Fluorooytosan /Ancotyl/
beobachtet.

K. STREITMAN., EDIG BEREGI., I. HOLLOS;i S,. TURI:
(o)

Herpesnephropathy. Clinioal Nephrology 7, 3«
1977. 106-111.

Two caseg of acute renal lnsufficiency occurred
in in association with episodes of severe encephali-
tis due to herpes simplex type. The possibility was
considered thet the renal failure was due to viral
infection of the kidneys, and animal experiments
were carried out in an attempt to confirm this.Young
New Zealand albino rabbits were infected i.v. with
HSV type 1; the virus antigen was detected in the
kidney of 8 of 10 animals, and IgG was found on the
GEM in 9 of 19 animals. Viruria was observed in 12 of
the 29 infected animals, and electrommicroscopic
examination confirmed the presence of lmmune complexes
in the glomeruli.

S. TURTI., K. STREITMAN., L. MURAN YT : The Effect of
Gramurin Treatment in Urinary Tract Infections
Proved by Bladder FunctIon= Therapla'ﬁungarlca

4

977- - 3l

The resulte obtained with Gramurin in the
treatment of 26 children sufferung from pyelonephri-~
tis were reported. Bacteriuria and pyuria demonstra-

"ted by bladder puncture ceased in each case, and

pyelonephritis improved. The use of the drug is
rcommended also for patients younger than 2 years.
57
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TURI SANDOR., STREITMAN KAROLY: A vese-parenchymakd-
rosodds megitélése ermekkorl pyelonephritlsek—
ben a vi e%ef elekiromos vezet%Ee ességének mé—
Tésével vegrzell koncenliraclos proba alapjan,
Gyermekgydgyaszat 28, 251-255. 19
A szerzdk 40 gyermeken végzett, Pitressin adds-

sal egybekotstt, koncentrdldsi préba sordn kapott vi-

zelet ozmolaritds és elektromos vezetSképesség ered-

ményeket hasonlitottdk Hsaze, amelyek kdzil az utébbl
is igen érzékenyen jelezte a hugyuti infekcidt. A két-
féle médszerrel kapott értékek kizttt szoros korreld-—
ciét taldltak, Az eljdrds gyorsasdga és pontossdga,
valamint a miszer kevésbé kdltaségea volta miatt szé-
les kdrii bevezetésére ajdnljdk mddszerilket.

TURL SANDOR., STREITMAN KAROLY., MURANYI LASZLO:

A Gramurinkezelés hatdsa hélyagpunkcidval i§a~

Z h ut eko an. Gyermekgyogyasza

gﬁ, I3%~¥3§. 1977 . :

A szerzdk 27, pyelonephrifisben szenvedd gyer-
mek Gramurin-kezelésével azerzett tapasztalataikrdl
szédmolnak be. A hélyagpunkcidval kimutatott bakteri-
uria és pyuria minden esetben megszilint, a pyelo-
nephritis javult. Alkalmezésat a 2 évnél fiatalabb
életkorban is ajanljak, -

Uber die Wirkung der Gramurin-Behandlung in mit
Blagsenpunktion verifizierten Harnweginfekiionen

Es wird liber die Behandlung von 26, an Pyelo-
nephritis leidenden Kindern mit Gramurin berichtet.
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Die mit Blasenpunktion nachgewiesene Bakieriurie und
Pyurie horte in jedem Falle auf, die Pyelonephritis
verbesgerie sich. Diese Behandlung wird auch im Alter
unter 2 Jahren empfohlen.

TURI SANDOR., STREITMAN KAROLY., SZEPESI GABOR:
Lysin vasopressin addssal egybekotott vizelet—
Eoncen{récgés vizsgalatok gyermekkorl h T
InTectiokban, Orv. Hetilap. 118, 27. ISE%—%BUO.
1977.

A szerzfk 40 gyermeken elvégzett Pitressin adde~

sal kombindlt koncentrdciés teszt és egyéb laboraté-

riuml vizsgdlatok eredményeir8l szédmolnak be. Az 4l
taluk vizsgdlt serum kreatinin, karbamid N ég vize--
let osmolaritds értékek koziil kizdrélag az utébbi je-

. lezte igen érzékenyen a hugyuti infectidt.

28,

Renal concentration test combined with lysin-
-vasopressin injection in urinary tract infections.

SZABO MIHALY., BEVIZ JOSZEF: Robbands okozta

"rekegzgérv" gyermekkorban. Magyar sSebészet
30, 37-39. T97€.

A szerzbk ismertetik egyik esetiiket. A robba-
ndst szenvedett gyermek traumds rekeszsérve miatt ke-
riilt intézetiikbe, Felhivjdk a figyelmet a frias sé-
rilt gondos vizsgdlatdra és az életveszélyes dllapot—
ba keriilt beteg elldtdsdnak szempontjaira. Az iroda-~
lom dttekintésével utalnak a sériilt rekesz rekonstruk-
ciéjdnak lehetSaségeire. ’ '
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Duroh Explosion verursachter "Zwerchfellbruch"
im Kindersalter

Autoren berichten ilber ein Kind das wegen, durch
Explosion werursachten itreumatisohen Zwerchfellbruch
behandelt wurde. Es wird auf die Wichtigkeilt der
eingehenden Untersuchung des frisch Verletzien und
die Aspekte der Behandlung des in Lebensgefahr sich
befindenden Patienten hingewlesen. Nach Ubersicht
der Literatur werden die Rekonstruktionsmdglichkeiten
das verletzten Zwerachfellas hesprochen,

SzUTS PETER., HAVASS ZOLTAN., BODA BOMOKOS: A vSrds—
vérsejtek adenosin-deaminase defektusa €s kom—

binalt lmmundefekius: eg¥ u] an%ggcsereﬁaiegség.
Orv, Hetllap 118, « 197T. 24572460, )

A szerzdk egy uj} anyagcserebetegséget, a vorts-
véraejtek adenesin-deminase defekiusdt ismertetik,
mely kombindlt immundefektusmal jdr. Leirjdk a beteg-
gég tiineteit, pathomechanizmusdt, diagnostikus és
therdpids lehetSségelt. Beazdmolnak ujsziilsttek szii-
résével és quantitativ enzymaktivitds vizsgdlatdval
szerzett tapasztalataikrél. Bir eddig pozitiv esetet
nem %aldltak, felhivjdk a figyelmet a hazai helyzet
felmérésének fontossdgdra.

Adenogin-Deaminase-Defeki der roten BlutkSr-
perchen und kombinierter Immundefekt eine neue
Stoffwechselkrankhelt., Die ersien Erfahrungen
mit der Reihenuntersuchung der Krankheit und mit
d T T 1 kKt

or quantitativen Bestlmmung der Enzym—Akiivitst

Die Verfasser beschreiben eine neue Stroffwech-
gselkrankheit, den Defekt der Adenocsin-Deaminase der
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roten Blutkdrperchen, der mit einem kombinierten
Immundefekt einhergeht. Sie beschreiben die Symptome,
den Pathomechanismus, die diagnostischen und
therapeutischen Mglichkeiten der Krankheit. Sie
berichten liber ihre Erfahrungen,die sie mit der
Reihenuntersuchung Neugeborener und mit der Unter—
suchung der Enzymaktivitédt bisher gewonnen haben,
Obwohl sie bisher keinen positiven Fall gefunden
haben, lenken sie die Aufmerksmkeit auf die
Wichtigkeit der Ermessung der Lage in Ungarn.

6. TAKACS., I. SOHAR., A. LASZLO., P. PENZES., K.
GYURKOVITS: Disiribution of serum amylase

‘ m%ﬂtaﬂﬁ_?mw

mucoviscidosis, Medlcal genetlcs 1977.

A simple method for the separation and quantita-
tive determination of amylase iscenzymes has been
elahorated, wich is also suitable for routine
examinations, The ratio P/S of the activity of the
panreatic and salivary isoenzymes estabilshed by, .
densitometry i1s used to characterize the distribution
of the isoenzymes. In healthy adults and children
P/s is higher than 1 in 80 % of the cases, with a
mean of 1,87 1 0.23. P/S is below 1 in 90 % of
heterozygous MV gene carriers, with a mean of 0.68 %
0.13. Along with a higher total amylase activity in
complete MV homozygote patients., P/S is less than
0.1, and may be even 0,001, This phenomenon is

explained by a compensatory enhancement of salivary
activity. Experiments indicaie the method to be a
sultable clinical diagnostic procedure for examina-
tion of the exocrine function of the pancreas and ‘
for evaluation of the serum amylase isoenzymes. By
61
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the P/S value, MV heterozygous gene carriers can be
differentiated from MV homozygotes and from healthy
individuals.

6. TAKACS., I. SOHAR., ARANKA LAS216., P. PENZES.,
K., GYURKOVITS: Distribution of serum amylase

igoenzymes in cystic fibrosis homozygotes and
heteroz¥§otes. Acta Paed. Academ.Scienf.Hung.
13 . -

A simple method has been elaborated for the
routine separation and quantitative determination of
amylase isoenzymes. The ratio P/S, the quotient of
the activity values obiained by densitometric evalu-
ation of the pancreatic and salivary isoenzymes, is
used to characterize their disiribution. In healthy
adulis and children ihe value for P/S is above 1 in
80 of the cases, with a mean of 1.87 + 0.23. In 90 %
of heterozygote CF gene-carriers, the P/S is below
1 with a mean of 1.68 + 0.13. In addition to the
higher total amylase activity, in MV homozygote
patients P/S ia less than 0,1 and even 0.00l. The
phenomenon is explained by a compensatory enhancement
of salivary activity.

The method is a suitable diagnostic test of the
exocrine function of the pancreas and for evaluation
of the serum amylase isoenzymes. The P/S value allowsa
to differentiate heterozygote CF gene-carriers from
homozygotes and healthy individuals.
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VARKONYI AGNES: U%abb gzempont ok a-gxermekgfégzészati
g%gtroentero ogidban. Magyar Pediater 11, 1977.
266.

Newer aspects in the paediatric gastroentero-
logy.

VARKONYI AGNES: A gyermekgydgviaszati gastroenterolo—
gia kbrvonalal, Orvosképzds 52, 253-263. /1977/+
A szerzd ismerteti a tdpanyagok vékonybélbil
valé felszivdddsdt, a vékonybél-biopsia diagnossztikus
értékét, kivitelezését és indikdciéjét. A gyermekko-
ri felszivdéddszavarok kozil tdrgyalja a coeliakidt,

enteralis tehéntejfehérje—érzékenységet és szénhid-
rdt-malabsorptidkat. ‘

Qutlines of the gastroenterology in paediatrics

The absorption of the nutriments from the small
intestine, the diagnostic value of the blopsy of the
small intestine, its performance and indications are
discussed by the author., Among the disturbances of
absorption in the childhood the coeliac diseace, the
enteral cow’s milk protein sensibility and the
carbohydrate malabsorptiona are discussed.
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34. WAGNER ADAM., SZILARD JANOS., SZABO LAJOS., LASZLO

64

ARANKA: Mukopoliszacharidézisban szenvedd er-
mekek és szﬂg 1k pszicholdglal vizsgalata,
Gyermekgydgyaszat 28, 53

4-540. 1977

Szerzdk 29, kiilnbsz8 tipusu mukopoliszacharidé-—
zisban szenvedd gyermeknél és ezek elsdfoku vérroko-
naindl végeztek inteligencia-teszt vizsgdlatot.

Tapasztalatalk arra mutatnak, hogy- az értelmi-
leg fogyatékos gyermekek kozdtt egyébként nem ritka
sajdtosan egyenetlen teljesitmény jellemz§ nemcsak a
betegekre, hanem Jelentds részben a aziilékre is. Az
egyetlen intellektudlis teljesitmény Gsazességében
az IQ szdmszerii értékeléséhez viazonyitottan rosszabb
teljesitményt eredményez a kiilvildg felé nyujtott in-
tellektudlis funkcidkban és egyben finomabb-sulyosabb
adaptdcidas zavarok forrdsidt is Jelenti.

Mig a szakirodalom eddigi adatai csupdn MPS
homozygota egyénekre vonatkozban szolgdltatnak az in-
tellektudlis deficit fokdrdl és alakuldadrdl adato-
kat, addlg szerzdk a jelen vizsgdlat sordn MPS hete-—
rozygotdkra vonatkozban ig igazoltdk az intellektud-
lis teljesiimény enyhébb foku, de reglsztralhato
sajdtos zavarait.

Az Seszefiiggéasek tovdbbi részletesebb vizsgdla-
tokat igényelnek, azonban mindenképpen azt sejtetik,
hogy a gén-anomdliat hordozd egyéneknél szinte tor—
vényszeriien finomabb pataldégids eltérések huzddnak
meg, és finomabb klinikai és laboratériumi vizsgdla-
tok révén az intakt és manifeszten kdrosodott popu-
ldcibé kozstt szubklinikus szintii dtmeneti eltérések
valdsgziniisithetbk.



Psychologisghe Untersuchung der an

Mucopolysaccharidose leidenden Kindern und deren
Eltern

Autoren filhrten bel 29, an verschiedenartiger
Mucopolysaccharidose leindenden Kindern und deren
Blutsverwandien ersten Grades Intelligenzuntersuchun—
gen aus.

Die Erfahrungen zelgten, dass die kennzeichnende
ungleichmiagsige Leistung~die bei mental retardierten
Kindern iibrigens nichi selten zu beobachten ist-nicht
nur fir die Patienten sondern auch.fiir einem
bedeutenden Teil der Eltern charakteriagtisch war.

Die Gesamthelt der ungleichmiéissigen intellekiuellen
Lelstungen ergibt 1m Verlegleich zu den zahlen—
méssigen IQ-Wert eine schlechtere Leistung der intel-
lektuellen Punktionen gegenilber der Aussenwelt und
stellt zugleich die Quelle minderer oder achwererer
Adaptationgst®rungen dar.

Wahrend die Literaturangaben bigher nur iber
den intellekiuellen Defizitgrad der an MPS leidenden
Homozygoten berichteten, wurde im Laufe gegenwdrtiger
Untersuchungen die mildere, jedoch registrierbare
kennzeichnende Stdrung der intellektuellen Leistung
auch bel Heterozygoten bestétigt.

Die Zusammenh&nge erfordern weltere eingehende
Untersuchhungen, der Verdact jedoch, dass bel den
Personen mit einer Genanomalie um sozusagen.
gesetzmisslg feinere pathologische Abweichungen
bestehen und dass mittels feineren klinischen und
Laboruntersuchungen auf subklinischem Niveau Uber—
gangsformen der Abwelchungen zwischen der intakten
und manifest geshidigten Population vorhanden sind,
diirfie angenommen werden.
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