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Terapias lehet6ségek

e Oki terapia:
— ERT
— HSCT

e TUneti terapia, azaz szupportiv, vagy tamogato kezelések
— A meglévb panaszok gyogyitasa
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Vaz-izomrendszer eltérései

* Gerinc deformitasok
— Kyphosis okozta gibbus
— Atlanto-occipitalis elvaltozasok okozta subluxatio

e Végtag deformitasok
— Kézizuletek kontrakturaja okozta karom kéztartas
— Alagut szindroma

* jziileti gyulladasok
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Kyphosis okozta gibbus

Normal Hati kyphosis
gerinc

MPS-ben lumbalis kyphosis
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Kyphosis okozta gibbus

» Altaldban L2 csigolya a csucsa a X :
MPS I-ben a leggyakoribb Q %

=g

* 45 fok felett gyorsul a progresszio,
e 45 fok atlépése relativ mdtéti indikacio
* 80 fok felett abszolut mdtéti indikacid
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Figure 3. Radiographs illustrating a case that has undergone a VEPTR. www.heimpalkorhaz.hu
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reesvErevemEeET Carpal tunnel szindroma

‘)\\ ~— Median nerve is compressed

: \at the wrist, resulting in
numbness or pain

Synovium

#FADAM

Median nerve \ * [

/ . Transverse carpal

ligament
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Carpal tunnel szindroma

e Serduld korban jelentkeznek a tinetek.

 Paresthesia tesztek nem muikodnek, ezért izzadas teszt és
tdszuras teszt

* |degvezetési teszt serduldkortol évente javasolt

— N. medianus szenzoros késése, kiesése

e Kezelés:

— Tunetek jelentkezése esetén a progresszid miatt mindenképpen

operaciot igényel
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e GAG hatasara TNF-alfa termelodik

A gyulladasos
folyamat beszikiti az
izUleti mozgasokat

Chondrocyta
pusztulas miatt az
izUletiporcok elhalnak
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* |Infliximab, Remicade, Adalimumab gyari neveken fut
— Gyulladasos betegségekben mar rendszeresen adott gyogyszer
— Bioldgiaiterapia
— Infuzié formajaban adagolhato

— Felhasznalas MPS-ben:

* Egyértelm( TNF alfa emelkedés mutathato ki MPS-s betegekben
* MPS | és Il betegeken vizsgaltak a hatasat

— Fajdalom csokkentésben hatastalan volt
— [zlleti mozgdsok tébb mint 5-5 fokokat javultak
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 Elmiron, Hemoclar, Anarthron, Fibrase, Thrombocid and SP54

* Chondrogenesis serkentd anyag, a porcfellletek ujra
termel6dnek

* Chondrolysis gatlo, nem engedi a porcfeliletek lebomlasat
* Gyulladas csokkentd

* Fenti tulajdonsagai miatt 1999 ota hasznaljak osteoarthritisben
(kronikus izuleti gyulladas)
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PPS (pentosan polysulphat)

e Felhasznalas MPS-ben

— Human kiprébalas folyamatban

— Kisérletben résztveviknél:
* A javulo porcfeliletek miatt az iztleti mozgasok javultak

* A gyulladasos folyamatok megsziinése miatt elmult az altalanos fajdalom
érzet

— Meglepb eredmeény:
* Avizelet GAG szint szignifikansan csokkent
* A sejtekben felhalmozdodd GAG mennyisége szignifikansan csokkent
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Léguti megbetegedések és kovetkezmeényeik
* A GAG felszaporodas miatt vaskos, duzzadt és nagyobb
mennyisegl valadékot termeld nyalkahartyak

 Duzzadt, nagy méretld és emiatt funkciojukban csokken
lymphatikus szervek

e Kovetkezmények \
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Mandula gyulladasok: l
- Tonsillitis Koponyatiregek Folyamatos
- Adenoid vegetacio gyulladasai: orrvalladekozas
- OSAS - Sinusitis
Hallasvesztés - ozepful gyulladasok Horgék- és tiddgyulladas
g g
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Léguti megbetegedések ellatasi sora

1. Orrnyalkahartya 6sszehuzok: ephedrin tartalmu orrcseppek
Orrba adhato szteroid gyulladascsokkenték: pl. Nasonex

3. Korai és agressziv antibiotikum terapia felsd léguti
megbetegedésekben

4. Korai tonsillectomia és adenotomia, lehetdleg egy altatasban, ha
szikséges flltubus belltetéssel egy idGben

5. Inhalativ horgbtagitok: kronikus kezelésre szteroid tartalmuak
6. nCPAP készulékek éjszakara, ha szlikséges oxigénnel egyutt
7. Tracheostomia

N
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Szemészeti problémak

MPS type (eponym) Ocular manifestatiens—
érneal W Glaucoma Optic nerve Other
clouding abnormalities
MPS -5 (Scheie) +

MPS |-HS (Hurler=Scheie)
MPS |-H (Hurler)

MPS Il (Hunter)

MPS Il (Sanfilippo)

MPS IV (Morquio)

—+
++
-

@ Bushy eyebrows, late blindness
-

Pseudo-exophthalmos

S R S S G
i L G =

MPS VI (Maroteaux—Lamy) Unknown
MPS VII (Sly) Unknown Colobomas of the iris
MPS IX (Natowicz) Unknown Unknown Unknown Unknown

Notes: +, mild; ++, moderate; +++, severe,
Abbreviation: MPS, mucopolysaccharidosis.
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Cornea homaly uj fajta gyogyitasa MPS-ben

 Korabban teljes keratoplasztikat végeztek (cornea cseréje donor corneara)

— Kb. 1 év alatt a donor cornea is megtelt GAG depozitumokkal ezért ismét cornea
homaly alakult ki

* A teljes keratoplasztika helyett részleges keratoplasztikat kezdtek hasznalni.

— A részlegesen meghagyott cornea gatat képez a GAG invazionak a donor cornea
felé

* Arészleges keratoplasztikat limbalis Gssejt transzplantacioval egészitik ki

— Ezzel tovabb n6 a barrier a donor cornea és szem altal termelt GAG depozitumok
kozott
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Corneal limbus

Iris

(coloured part of the eye)
Corneal stem cells
grown in the laboratory
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Osszefoglalas

* A szupportiv terapiak fejlesztése elengedhetetlen a betegek
életmindségenek javitasahoz
* Az ujabb szupportiv terapiak alkalmazasahoz a betegeknek és a

kezel6orvosoknak a teljeskord, partneri alapu egylttmikodése
szukséges

* Az ujabb terapias lehet6ségek felfedezése, alkalmazasa a beteg
és az orvos kdzos feladata
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K6szondm a megtiszteld figyelmet

whanw. heimpalkorhaz hu



