
Kăvetkeztetesek 

Ahhoz. hogy felmerji.ik a gondozasunkban levo te1·hesek perinatalis 
halălozasănak veszelyet, komoly segitseget nyujthat a rizik6 tenyezok kol­
c:sonhatasănak, valamint a rizik6 helyzetek es az iiTeverzibilis biol6giai je­
lensegeknek (halvaszi.iletes es korai halalozăs) ismerete. 

E celb61 hasznosnak bizonyult a szerzo âltal szerkesztett es hasznălt 
adatlap, valamint a rizik6 tenyezok es helyzetek csoportositasât tartalmaz6 
tâblâzatok. 
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A DIZAHARIDAZEK MENNYISf.GI MEGIIATAROZASA JEJUNUM 
~YALKAHARTY ABOL. GLUTEN SZENSZIBILIS ENTEROP ATIABAN 

(GSE) SZE!"JVEDO GYER:\IEKEKNEL 

Pup Z., Pap Julia Margit 

A vekonybel k6relettana, kurszovettana es klinikuma ket evtizeddel 
czelott meg a medicina tisztazatlan teri.ilete volt. A gasztroenterol6gia fej­
li:idese gyokeres vâltozâsokat hozott e teren: gazdag klinikai megfigyeles 
gyi.ilt ăssze. melynek kapcsân lehetove valt szâmos, eddig nem ismert kli­
nikai entitas - tobbek kozott a GSE (coelialda) - elkillonitese. 
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A vekonybel k6rszi:ivettani kutatăsait nagymertekben akadălyozta az 
a teny, hogy exitus utan, i:inemesztes kovetkezteben a belenzimek ti:ink­
remennek. Ezert nem ismertek pontosan a vekonybel normălis es k6ms 
szerkezetet. 

Az 1959-ben bevezetett peroralis jenunum biopszia (Margaret Shiner 
m6dszere) lehet6ve tette embernel is az .,in vivo" vegzett hisztomorfol6giai 
vizsgalatokat. A m()dszert ti:ibben m6dositottak es ma măr szeles ki:irben 
alkalmazzak. GSE-ben rutinszeru vizsgălattă vălt (2, 14. 16, 18. 19). 

A biopszia segitsegevel nyert belnyălkahărtya darabkăb6l. hiszto­
morfol6giai vizsgălattal, mennyisegileg is meg lehet hatărozni az ahban 
talfllhat6 enzimeket. 

Ismeretes, hogy a belnyălkahărtya feliiletet az azt kefeszeruen 
("brush-border'') beborit6 belbolyhok jelent6sen megni:ivelik. Ezek belse­
jeben nagyszamu gliko- es proteolikus enzim van. melyeknek di:int6 sze­
repiik van a kiili:inbi:iz6 tăpanyagok lebontăsăban es felsziv6dăsăban (1. 
2, 21. 24. 25, 26). . 

Ki:izi.iliik fontos szerepet jătszanak a dizaharidăzok. amelyek lebont­
jâk a dizahal'Îdokat (lakt6z, malt6z. zaharoz), ezek ugyanis nem tudnak ât­
hatolni a belnyâlkahârtyăn, csak a monozaharidok (gluk6z, frukt6z, galak­
t6z), amelyek mâr felsziv6dnak. Ezen enzimek valamelyikenek hiânya vagy 
csi:ikkent mennyisegben val6 termel6dese felsziv6dâsi zavart okoz. mely 
klinikailag enteropâtiăs tiinetkent jelentkezi~ mint az illet6 dizaharidâ­
val szembeni intolorencia. 

Ezen enzimek els6dleges, kongenitâlis hiânya mellett (mely ritka). 
gyakoribb a dizaharidăzok ki.ili:inbi:iz6 hatăsokra letrejott, masodlagos, 
mennyisegi csi:ikkenese. Mivel az enterocitâk a belnyalkahartya legki.ils6. 
szeli reszeiben talalhat6k, igen seri.ilekenyek e"s mennyisegiik szoros kap­
csolatban van a belepitelsejt morfofunkcionalis âllapotaval (1. 11. 17. 22). 

A m<isodlagos dizaharida intolerancianak szâmos formaja ismeretes 
(sprue. parazitozisok, lambliâzis. Whipple-k6r, hosszas antibiotikum keze­
les. f6leg neomicinnel stb.) (8. 10. 18). 

A tovabbiakban ismertetjiik vizsgalati eredmenyeinket. A jejunumb6l. 
biopsziâval nyert belnyâlkahărtya dizaha1·idâzainak mennyisegi meghată­
rozasăt 50 gye1·meknel vegezti.ik el. Hazai szakirodalomban ilyen vizsga­
latokra vonatkoz6lag nem talăltunk adatokat sem feln6ttekn(~l sem gyer­
mekeknel. 

Vizsgalati anyag es m.6dszer 

Vizsgălatainkat 50 (12 fiu es 38 1<1ny) gyermeknel vegeztiik. Eletkon'tk 
1.2~13 ev. Klinikailag enterop:.itiăs tiineteket eszleltiink valamennyinPl: 
<'1 vagytalansăg. sulycsi:ikkenes. kr6nikus hasmenes, fizikai fejl6desben 
\'alo visszamaradăs. 20 gyermeknel nem ti:irtent el6zetes klinikai kivizsgâ­
lâs. a tobbi 30 măr feki.idt k6rrazb3n betegsege tisztâzasa vegett. Ut6bbiak 
ki:iziil 24-nel, a klinikai tilnetek alapjân es a biopszia U.tjân nyert ny;llka­
hârtya-darabkăk hisztomorfol6giai vizsg;i.latâval a GSE diagn6zisat ălli­
tol t uk fel. 

Ezen betegeknek szigoruan gluten mentes dietat irtunk elo. ennPk 
idotartama ~-8 e\' voit vizsgalatainkig. 1 O gyermek nem tartotta be eleg 
pontosan az el6îrt dietat. Az el6z6leg kivizsgâlatlan 20 gyermek a klinikai 
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felvetelig normalis tâplâlekot kapott. A biopsziat ehgyomorra vegeztilk 
Wathson-kapszulaval, elozetesen nyugtatokent a gyermekek fenobarbitalt 
kaptak. A belnyâlkahat1yat a jejunum elsă szakaszâbol nyerttik. A kap­
szula helyet, kb. masfel oraval a szonda lenyelese utân. ri:intgen-âtvilâgi­
tâs segitsegevel allapitottuk meg. Ez ido alatt a pedsztaltika segitsegevel 
a kapszula eljutott az elobb jelzett helyre. A szonda elorehaladasat a bellu­
menben 1 fiola papaverin es 1 fiola miostin per os adasâval segitetttik elo. 

Az igy nyert nyalkahârtya-darabkat kiteritettiik es ket reszre osz­
tottuk. Az egyiket sztereomikroszkoppal vizsgâltuk es igy tâjekozodtunk 
a belbolyhok âllapotarol es aspektusârol, majd ezt a darabkât, hisztomor­
fologiai vizsgalat celjâra 10 11

u-OS formalinba helyezti..ik. 
A mâsik darabot Parafilm-be csomagoltuk, hogy igy megvedji.ik a 

kiszaradastol es -20'C-on taroltuk. Ezt hasznaltuk fel az enzim-vizsgâla­
tokhoz. A meghatarozâsokat Dahlquist modszerevel vegezti.ik. A m6dszer 
lenyege, hogy a belnyalkahârtya homogenizâtumot egyenkent osszehoz­
zuk ismert koncentracioju dizaharidokkal es a keletkezett glukozt, amely 
a dizaharidok lebomlâsa kapcsan szabadult fel, fotometrias uton mennyi­
segileg merji.ik. tgy lehetsegesse vâlik a maltâz-, zaharaz-, laktâz-aktivitâs 
merese. E leolvasâs 750 mm-es hullâmhosszon ti:it·tenik. 1 N.E. megfelel 
azon enzim mennyisegenek, amely 1 pere alatt 37°C-on 1 mmol glukozt 
szabadit fel a s:wbsztrâtumb6l. Az enzim-aktivitâst. mint specifikus aktivi­
tâs 1 g nedves szi:ivetre vonatkoztattuk. 

Eredmenyek es megbeszelesek 

Az elsă enzim-vizsgâlatokat btHnyâlkahârtyâbol Dahlquist es tarsai 
vegeztek 1969-ben. o eszlelte es kozolte az elso veleszi.iletett laktâz-intole­
ranciât. Modszeret kesobb szâmos szetoz6 alkalmazta (1, 7, 13. 14). 

Egeszsegeseknel a normâlis ertekeket az 1. tablâzat tartalmazza (NE g 
nedves szi:ivet). 

1. tablazat 

Dizaharidâzok ertekei egbzseges gyerml"kl"knel 
(NEg nyers jejunum nyâlkahartya) 

Szer:Wk Laktâz l\laltaz Zaharâz 

Auderson 3.6 18,7 7.8 
es mts. (1.3-6,2) (9,5-28) (2.6-13) 

:lrthur 3.5 20.9 7,5 
es mts. (1.4-5,7) (17.9-24,5) (5.5-9.2) 

Townley 2,9 18.0 5,1 
es mts. (0.9-7,3) (7,5-35,2) (1,9-10,3) 

Anderson U.gy velte, hogy a fenti ertekek normalis kortilmenyek ki:i-­
zott alland6ak. Kesobb bebizonyosult, hogy ti:ibb parametertol fi.iggoen 
valtoznak. lgy pl. Rey, Niessen es mâsok eszlelese szerint, a laktâznak szi..i­
leteskor a legmagasabb a koncentrâcioja. kesobb fokozatosan csokken. Er-
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teke - felnotteknel - fUgg az etkezestol (Cuatrecasas), ugyanis magasabb 
ertekeket talăltak nagyobb mennyisegii tejet fogyaszto egyeneknel. 

Az elet els6 18 honapjăban a zaharăz es maltăz szinten fokozatosan 
CsOkken, f'ZUtan a Jaktăzza) ellentetben fokozatosan no. mig eleri a fe)nott 
et·tekeit. Allitolag fajszerinti kiilonbsegek is vannak. 

Koros koriilmenyek eseten a ki.ilOnbOzo dizaharidăzok aktivitasa cstik­
h>n vagy teljesen hiănyzik. Hiănyuk lehet elsooleges (kongenitălis) vagy 
măsodlagos, ahogy erre măt· rămutattunk. A măsodlagos sokkal gyakrab­
ban fordul elo a vekonybel ki.ilonbOzo megbetegedeseiben. Az elsodleges, 
kongenitălis hiăny rendszerint csak egy dizaharidăzra vonatkozik es nem 
kiseri a vekonybel morfologiai elvăltozăsa. a măsodlagos formăknăl vi­
szont tobb dizaharidăz erintett es legtobbszot• a vekonybel hisztomorfolo­
giai elvăltozăsai is fellelhetok. 

Ami a GSE-t es az e korkep kapcsăn eszlelt dizaharidăz văltozăsokat 
illeti, măr Herter eszlelte, hogy a florid coeliăkiăban szenvedo betegek 
n('m tolerăljăk a nădcukrot. Fanconi 1928-ban, teljesen empirikus eszlele­
sek alapjăn, egy banănb61 es feherjedus tejbol ăllo dietăt javasolt es mi­
Vf'l e tăpszerekbol hiănyzott a laktoz, igen jo eredmennyel alkalmaztăk 
(id. 1). 

Mennyisegi vizsgălatok kimutattăk, hogy coeliăkiăban a dizaharidăzok 
aktivălăsa jelentosen csokkent. Elsosorban a laktăz, mely a florid szakasz­
ban is igen hosszu ideig hiănyozhat a gluten tartalmu elelmiszerek teljes 
kizărăsa utăn is, honapokig vagy akăr evekig is igen alacsony szinten ma­
radhat. holott a belnyălkahătiya-elvăltozasok măr reszben vagy teljesen 
regenerăl6dtak (19, 26). 

Shmerling hasonl6 me:.;rallapităsra jutott. hangst.ilyozta a laktaz na~y­
foku csokkeneset. Erre utai a coeliakia florid făzisaban a laktaz 'maltaz 
at·anyănak a normalis 0,41 ertekerol 0.21-re val6 csokkenese. Szerinte a 
hisztomol'fol6giai elvaltozasok parhuzamosak a funkcionalisokkal. az en­
zimek kozi.il csupăn a laktăz aktivalas mutat nagyobb foku csokkenest (2. 
es 3. tablazat). 

Wackenier, Howdle, Stafford kimutattak, hogy a laktazhiany coelia­
kiaban - azoknăl a betegeknel. akik laktăzban gazdag dietat kapnak -

z. rabla.at 

Di~..:1haridă'- erte~ek. 50 GSE-ben s7.envedo gyennekeknel es n&hăny mas 
megbetegedesben 

Kolisme 

Kezeletlen GSE (uj esei) 
2 en:n al k~zelt GSE 
GSE-1-Giardioz.is 
Giardiotis 
Acrodermatitis enteropatica 
Gastritis hypacida 
Eg,'s7.sege< (sajăt esei) 

R&V•sto Medicall.t 3 

Eselek 
szăma 

31 
19 
~ 

R 
1 
5 
2 

1 o;z~hatidăz erh~kek 

L. 1 Z. 1 M. 
1 (1.0-6.2) 1 (2,6-13) (9.5-28) 

0.2R 2,50 Î,56 
1.10 :;.64 8.69 
0.32 12.-1 10.î 
0.50 6,3 16.1 
0.80 4,82 11.4 
0,74 2,31 3,Î9 
1.32 2,9'i 14,37 
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3. tciblcizat 

Enzimhlany a sziwettani eredmenyekkel bsszehasonlitva 

Teljes Reszlegesl Normal 
.Jenunum nyălkahărtya atr6fia atr6fia 

1 

kep 
szbvettani eredtnenye 

18 22 10 

Enzim Laktăz 
1 

18 16 5 
ertek 

csokke- Maltaz 12 16 3 
111es 

Zaharăz 14 8 5 

ahban nyilvanul meg. hogy a szekletek tovabba is erjedesesek maradnak 
es nem javulnak a gluten mentes dieta alkalmazâsa utan sem. 

Ezen megâlapitâsokkal ellentetben, Campbell - aki egyebkent ugyan­
azokat az elvaltozasokat eszlelte a coeliakia florid szakaszaban mint az elo­
zoleg emlitett szerzok. - a gluten mentes dieta bevezetese utan az enzim­
aktivitas gyors, mar 6 het utâni normalizalodasat eszlelte. Egyedul a lak­
taz marad normalis ertekek alatt. de ez az enzim is bizonyos foku akti­
vitas ni:ivekedest mutat. A szerzoknek az a velemenye. hogy a funkciona­
lis enzim-vâltozasok megel6zik a hisztologiakat es igy erzekenyebben jel­
zik a gyogyulast, mint a mikroszkopikus kep (5, 26). 

Kăvetkeztetesek 

Eredmenyeink alapjân megallapithato, hogy csaknem valamennyi 
megvizsgalt gyermeknel, az altalunk kimutatott i:isszes dizaharidazok 
csi:ikkentek (laktaz, maltaz, zaharaz). legnagyobb mertekben a laktaz. 

Azoknal a coeliakias betegeknel. akik mar egy ideje gluten nelkuli 
dietat kaptak, a maltaz es zaharaz aktivitasa a normalis ertekek legals6 
hataran voit. 

A legalacsonyabb ertekeket a 31 nem kezelt coeliakias betegnel esz­
leltuk. 

A gluten mentes dieta idotartamaval parhuzamosan nem tapasztal­
tuk a dizaharidazok jelent6s emelkedeset. Meg kell jegyezziik. hogy to­
vabbra is fennalltak a hisztomorfol6giai elvaltozasok is (az atrofia vagy 
subatrofia), amelyek arra utalnak. hogy a szulok allitasaval ellentetben. 
a dietat nem tartottak be. 

Ki:ivetkezteteskent megallapithatjuk. hogy a biopszia utjan nyert bi>l­
nyâlkahartyabol a dizaharidazok mennyisegi meghatarozasaval. ertekes 
adatokat nyerunk a GSE diagnozis felallitasahoz es a kezeles folytan al­
kalmazando dietara vonatkozoan. 

GSE-ben a sorozat-vizsgalatok ertekes adatokat szolgaltatnak a be­
tegseg lefolyasat illetoen. mivel a funkcionalis vâltozasok hiven tiikrtizik 
az enterocita morfologiai allapotat. 
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Z. Pap, Jitlia Margit Pap 

ASSAY OF DISACCHARIDASES IN THE MUCOUS MEMBRANES OF THE 
JEJUNllM IN CHILDREN SUFFERING FROM GLUTEN-SENSITIVE 

ENTEROPATHY (GSE) 

In 50 GSE cases WE' have determined the values of lactase, maltase and 
saccharase in the mucosa of the jejunum. 

Our· results show that nearly in ali the children t>xamin<'d by us ali the 
disaccharidases assayPd had reduced values, especially that of lactase. 

In the coehakia cases which had been on a diet without g!uten for somE' 
time tht.t maltase and saccharase activities were at the lowest limits of normal 
values. 

The lowest valuE's Wffe noted in the :11 untrt•ated GSE patients. 

Clinica de pediatrie nr. 3 (cond.: conf. dr. C. Rusnac, doctor in medicină) 
din Tirgu-Mureş 

SINDROMUL ALCOOLIC FETAL. CONSIDERATII IN LEGATURA CU 
29 CAZURI DE NOU-NASCUŢI DIN ~AME cu· ALCOOLISM CRONIC 

C. Rusnac, Catrinel Rusnac Stan • 

Sindromul alcoolic fetal (S.A.F.) descris pentru prima dată de Le-· 
moine in 1968 (12) şi reactualizat de Lansecker i!l' 1976 (11) este astăzi 
din ce in ce mai el~ intilnit in literatura pediatirk-ă a uno~ ţări in care 
frecvenţa alcoolismului, in general, şi at celui feminin, in special, este 
crescută. In primul rind este vorba de Franţa, dar şi de S.U.A.,, Italia, 

• Lucrarea a fost elaborată cu concursul medicilor de circumscripţie ai Spita­
lului municipal Tirgu-Mureş şi comunicată la Simpozionul .,Progrese in ştiinţe 
medicale". secţia ped1atrie. Cluj-Napoca. 29 IX- 1 X 1982. 
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