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A SARS-CoV-2-fert6zés ritka gyermekkori szovédménye a sokszervi gyulladas, angol terminolégiaval paediatric inflamma-
tory multisystem syndrome (PIMS). Két vagy tobb szerv érintettségével jard, sulyos tinetekkel induld betegségrdl van szo,
amelynek tiinetei atfedést mutatnak a Kawasaki-betegséggel, a toxikus sokk szindroémdval és a makrotigaktivacios szindré-
maval. A PIMS-betegek intenziv terdpids osztilyon vagy intenziv terdpids hattérrel rendelkezd intézményben kezelenddk,
ahol biztositottak a kardiologiai elldtds feltételei is. A sziikséges immunterdpia a klinikai prezentaciotdl fiigg. A jelen kozle-
ményben a szerzék a relevans nemzetkozi irodalom dttekintését kovetSen ajanldst tesznek a PIMS diagnosztikai és terapias
algoritmusara.

Orv Hetil. 2021; 162(17): 652-667.
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Diagnosis and treatment of paediatric inflammatory multisystem syndrome

Pediatric inflammatory multisystem syndrome (PIMS) is a rare complication of SARS-CoV-2 infection in children. PIMS
is a severe condition, involving two or more organ systems. The symptoms overlap with Kawasaki disease, toxic shock
syndrome and macrophage activation syndrome. PIMS patients should be treated in an intensive care unit or in an institu-
tion with an intensive care background, where cardiological care is also provided. The required specific immunotherapy
depends on the clinical presentation. In this paper, after reviewing the relevant international literature, the authors make a
recommendation for the diagnostic and therapeutic algorithm for PIMS.
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Roviditések

ACR = (American College of Rheumatology) Amerikai Reu-
matologusok Kollégiuma; BNP = B-tipusd natriureticus pep-
tid; CDC = (Centers for Disease Control and Prevention) Jar-
vanyiigyi és Betegségmegelézési Kozpont (Egyesiilt Allamok);
CMR = cardiovascularis migneses rezonancia; COVID = (co-
ronavirus disease) koronavirus-betegség; CRP = C-reaktiv pro-
tein; CT = (computed tomography) szamitogépes tomogrifia;
EF = ejekcids frakcio; EKG = elektrokardiografia; hsTn =
(high-sensitivity troponin) magas szenzitivitasa troponin; IBD
= (inflammatory bowel disease) gyulladdsos bélbetegség; Ig =
immunglobulin; IL = interleukin; INR = (international normal-
ized ratio) nemzetkozi normalizdlt rata; iv. = intravénas; IVIG
= intravénds immunglobulin; LGE = (late gadolinium enhance-
ment) késSi gadoliniumhalmozis; LMWH = (low-molecular-
weight heparin) kis molekulatomeg( heparin; MIS-C = (multi-
system inflammatory syndrome in children) gyermekkori
multiszisztémas inflammatids szindréma; MRI = (magnetic re-
sonance imaging) magnesesrezonancia-képalkotas; NLPR3 =
(NLR family pyrin domain containing 3) NLR-csaldd pirindo-
mén-3; NLR = (nucleotide-binding oligomerization domain
[NOD]-like receptor) nukleotidkots oligomerizaciés domén
(NOD)-szerti receptor; PCR = (polymerase chain reaction) po-
limerdz-lancreakcié; PIMS = (paediatric inflammatory multisys-
tem syndrome) gyermekkori sokszervi gyulladdsos szindréma;
RBD = (receptor-binding domain) receptorkété domén; RNS
= ribonukleinsav; SARS-CoV-2 = (severe acute respiratory
syndrome coronavirus 2) sulyos akut léguti tiinetegyiittest
okoz6 koronavirus-2; sc. = subcutan; SLE = (systemic lupus
erythematosus) szisztémds lupus erythematosus; TNFa = tu-
mornekrézisfaktor-alfa; WHO = (World Health Organization)
Egészségiigyi Vilagszervezet

A sokszervi gyulladis a gyermekkori SARS-CoV-2-fert6-
zés nagyon ritka, de sulyos szévédménye. Kawasaki-be-
tegségre emlékeztetd tiinetekkel vagy szepszisre, toxikus
sokk szindréméra hasonlit6 allapottal indulhat. Fontos
tudni, hogy az el6bbiekhez képest gyakoriak és félreve-
zetBek lehetnek a hasi tinetek: a gastroenteritis vagy
akér az akut appendicitis tiineteit is utinozhatjik. Eppen
ezért egyéb eltérések megléte esetén (magas laz, extrém
gyulladisos értékek a laboratériumi eredményekben,
illetve egyéb, nem hasi tiinetek) gondolni kell a sokszervi
gyulladasra is.

Nem ismertek a hajlamosité tényezék, a COVID-dal
ellentétben itt nem figyelheté meg, hogy egyéb tars-
betegséghez, kronikus Dbetegséghez csatlakozna a
stlyos(abb) kérlefolyas. A tiineteket egy — a fert6zést ko-
vet$ — immunreakcié okozza tgy, hogy a betegek tobb-
nyire mar nem fertéznek, PCR-vizsgalatuk is altaliban
negativ. A korabbi virusinfekciét azonban szeroldgiai
vizsgdlattal igazolhatjuk. Mivel a gyermekek esetében
sokszor tiinetmentesen zajlik a SARS-CoV-2-fert6zés,
pusztan a negativ kérel6zmény alapjan nem vethetd el a
betegség lehetdsége. Kiemelten fontos az anamnézisben
a gyermek kornyezetében el6fordult SARS-CoV-2-in-

fekciora torténd rakérdezés.

A gyerekek tobbsége jol és prompt reagil az intravé-
nds immunglobulinnal (IVIG) és a glitkokortikoiddal
folytatott terdpidra. Standard terdpiaként rezisztens ese-
tekben célzott citokinellenes kezelést alkalmazhatunk.

Nem ismertek egyel6re a betegség kései szovédmé-
nyei, ezért a betegségen dtesett gyermekek szoros kove-
tése javasolt.

Mobdszerek

Az el6készité munka sorin az Amerikai Reumatolégu-
sok Kollégiumanak (American College of Rheumatology
— ACR), az Egyesiilt Kiralysig nemzeti konszenzuspa-
neljének és az Eurépai Gyermekgyodgyaszati Akadémid-
nak (European Academy of Pediatrics) az iranymutata-
sait foglaltuk egységes dokumentumba [1-4]. Ezt kove-
téen videdkonferencian targyalta meg az egyes ajanlaso-
kat a Semmelweis Egyetem I. és II. Gyermekgyogydszati
Klinikdjanak, a Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai
Intézetnek és a Magyar Reumatolégusok Egyesiilete
Gyermekreumatologia Szekcidjanak a COVID-munka-
csoportja. A szakmakozi egyeztetéseken kiilon targyal-
tuk a kardiolégiai, az infektologiai és a laboratériumi
ajanlasokat. A szakmaspecifikus ajinldsok és kiegészité-
sek megfogalmazisa soran azt tekintettitk konszenzus-
nak, ha az adott szakma valamennyi jelen 1évS tagja
egyetértett a megfogalmazdssal. Az egyes nemzetkozi
ajanlasokat sz6 szerinti forditisban kozoljik, a forrds
megjelolésével. Munkacsoportunk ettdl eltérd javaslatait
mindenhol jeloltiik.

Esetdefiniciok

A relevans nemzetkozi irodalomban tobb esetdefinicio
ismert (1. tablizat), nem &ll azonban rendelkezésre
olyan Osszehasonlité vizsgalat, amely alapjan kiilonbsé-
get tehetnénk a pontossiguk és az alkalmazhatésiguk
szempontjabol.

Elnevezés

Az Amerikai Egyesiilt Allamokban a multisystem inflam-
matory syndrome in children (MIS-C), az Eurépai Uni6-
ban a paediatric inflammatory multisystem syndrome
(PIMS) elnevezés terjedt el. Bar az elnevezés nem csak
szemantikai kérdés, mi az ajinldsban egységesen a PIMS
(gyermekkori sokszervi gyulladdsos szindroma) elneve-
zést alkalmazzuk.

Tiinetek

A PIMS kritériumtiinete a tartds, magas ldz. A bdrtiine-
tek a Kawasaki-betegségben tapasztalt mucocutan tiine-
tekhez hasonlitanak (elnyomhaté, apré elemd Kkitités,
cheilitis, epernyelv). Szdraz, nem suppurativ kétoldali
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1. tiblazat
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| Esetdefiniciok a gyermekkori koronavirus-fert6zést kovetd sokszervi gyulladdshoz (PIMS)

World Health Organization
(Egyesiilt Kiralysig)

Royal College of Paediatrics and Child Health

Centers for Disease Control and Prevention

(Egyesiilt Allamok)

Azon gyermekek és serdiilSk (0-19 év),

akiknél t6bb mint 3 napos laz 4ll fenn,

¢és az alabbiak kozil 2 kritérium teljesiil:

o Kiiités vagy nem gennyes kétoldali
conjunctivitis vagy mucocutan gyulladas
jelei (szdjon, kézen vagy labfejen)

e Hipotenzi6 vagy sokk cio.

e Myocardialis diszfunkci6 jelei, pericarditis,
valvulitis vagy coronariaeltérés (beleértve az
ECHO-n latott eltéréseket vagy emelkedett
troponin/NT-proBNP értékeket)

e Coagulopathia igazolasa (TI, APTI,
emelkedett D-dimer alapjin)

e Akut gastrointestinalis tiinetek /panaszok
(hasmenés, hanyds vagy hasi fijdalom)

ES enterovirus-fert6zés).

emelkedett gyulladdsos értékek, mint CRP,

teljesitik. (a)

Gyermek tartds lazzal, gyulladds (neutrophi-
lia, emelkedett CRP és lymphopenia) és egy
vagy tobbszervi elégtelenség jeleivel (sokk,
kardiologiai, légzbszervi, vese, gastrointestina- elldtdst igényl tiinetei vannak tobbszervi (>2)
lis vagy neuroldgiai eltérés), valamint az aldbbi elégtelenséggel (keringési, vese, 1égz8szervi,
jellegzetességekkel: lisd RCPCH-esetdefini-

Beleértve azon gyermekeket, akik a Kawasaki-
betegség kritériumait részben vagy teljesen

Egyéb, mikrobatdl ereds korok kizarasa
esetén, beleértve a bakteridlis szepszist, a
staphylococcus vagy streptococcusok altal
kivéltott toxikus sokk szindrémadkat és az
infektiv eredeti myocarditiseket (példdul

Gyanu esetén szakemberrel val6é konzultacié

Azon 21 év alatti, lazas beteg, akinek
laboratériumi vizsgalati eredményeiben
gyulladds jelei észlelhetdk, és stlyos, korhazi

gastrointestinalis, hematologiai, bér vagy
neurologiai).

Liz: >38,0 °C, vagy a laz szubjektiv tiinetei
allnak fenn >24 6rdja.

A laboratériumi eredményekben az aldbbiak
kozil 1 vagy tobb jellemzd, egyebek mellett:
emelkedett CRP, siillyedés, fibrinogén,
prokalcitonin, ferritin, LDH, D-dimer vagy
1L6; emelkedett neutrophilszam; csokkent
lymphocytaszém; és alacsony albuminszint

nincs mas lehetséges kérok

stillyedés vagy prokalcitonin még a fenti 6sszes vizsgalati eredmény ES
ES megérkezése el6tt ajanlott. igazolt vagy igazolt, nemrég dtvészelt

egyéb egyértelm, mas mikrobidlis eredetd
gyulladds hidnya, beleértve a bakterialis
szepszist és a staphylococcus vagy streptococ-
cusok altal kivéltott toxikus sokk szindrémat

és pozitiv is.

(a) A Kawasaki-betegség kritériuma tartds liz
és 4-5 a kovetkezd, jellemzd tiinetekbdl:

A SARS-CoV-2-PCR eredménye lehet negativ. SARS-CoV-2-fertézés az alibbi modszerek

egyikével: RT-PCR, szerologia vagy antigén-
teszt, vagy SARS-CoV-2-fert6zottel kontaktus
a tiinetek megjelenése elétti 4 hétben.

ES ajakpirossag vagy cserepes ajkak, epernyelv és/  Kiegészité megjegyzés:

a SARS-CoV-2-fert6zés bizonyithatd
(RT-PCR, antigénteszt vagy pozitiv szerologi-
ai eredmény), vagy valészint kontaktus
SARS-CoV-2-fertézottel.

Gondolni kell ezen szindrémara komplett és
inkomplett Kawasaki-betegség ¢s a toxikus
sokk szindréma tiineteinél.

vagy vérbé szdjnydlkahdrtya vagy pharynx;
kétoldali conjuctivalis belovelltség, exsudatum
nélkil; kitités (maculopapularis, diftaz
erythroderma); tenyéri és talpi oedema, jat.
pirossig ¢s/vagy hamlds a kormok koriil;
nyaki nyirokcsomé-megnagyobbodais.

néhdny beteg kimeritheti a komplett vagy
inkomplett Kawasaki-betegség diagnoézisit, de
jelentendd, ha teljesiti a MIS-C esetdefinicio-

Minden, SARS-CoV-2 miatt elhunyt gyermek
esetén gondolni kell MIS-C-re.

APTT = aktivélt parcidlis tromboplasztinidé; CRP = C-reaktiv protein; ECHO = echokardiogrifia; IL = interleukin; LDH = laktatdehidrogendz;
MIS-C = gyermekkori multiszisztémds inflammatiés szindroma; NT-proBNP = N-terminalis pro-B-tipust natriureticus peptid; PI = protrombin-
id&; PIMS = gyermekkori sokszervi gyulladdsos szindréma; RCPCH = (Royal College of Paediatrics and Child Health) Kirdlyi Gyermekgyogya-
szati és Gyermekegészségiigyi Féiskola (London); RT-PCR = reverztranszkripcios polimerdz-lincreakcio; SARS-CoV-2 = stlyos akut Iégati tiinet-

egylittest okoz6 koronavirus-2; T1 = thrombinid6

conjunctivitist lathatunk, amely a limbus teriiletére nem
terjed rd. A nyaki lymphadenopathidn tal egyéb organo-
megalia nem jellemz8. A kéz és a lab hyperaemids, oede-
mds lehet. A betegek dltalanos dllapota elesett, gyenge.
A betegek egy masik részében diszkrét vagy hianyzé bér-
tiinetek mellett domindlnak a keringési elégtelenség
jelei. A PIMS jellemz§ tiinete a hasfijas, a hasmenés, a
hanyinger, a hdnyas. A hasi tiinetek akut gastroenteritisre
vagy akut appendicitisre hasonlithatnak. Tudatzavar,
nyak- és tarkétdji fijdalom, s6t meningealis izgalmi jelek
is el6fordulhatnak. A tlinetek megoszlasit az 1. dbrin
tfoglaltuk ossze.

A laboratérumi vizsgalatok soran a vérképben anaemi-
at, leukocytosist, neutrophiliat és lymphocytopeniat ész-
lelhetiink. Jellemz4 a relatfv thrombopenia. Erdekes mé-
don a nagyon magas CRP-szint mellett a ferritinszint
csak mérsékelten emelkedik.

A differencidldiagnosztika sorin kizirandé6 legfonto-
sabb koérillapotokat a 2. tdblazat részletezi.

PIMS és Kawasaki-kor

A SARS-CoV-2-tdl fiiggetlen, a Kawasaki-betegségben
szenvedS betegekre a SARS-CoV-2-vilagjarvany idején
tovibbra is szdmitanunk kell.

A PIMS szamos epidemiolégiai, klinikai és laborato-
riumi jellemzgje eltérhet a SARS-CoV-2-t4l fiiggetlen
Kawasaki-betegségtdl [2]:

— Az afrikai, afrokaribi szarmazast és spanyol ajka bete-
gek kozott nagyobb a PIMS el6fordulasi gyakorisiga,
a kelet-azsiai szarmazdastak korében viszont alacso-
nyabb [2].

— A PIMS-ben szenvedd betegek szélesebb korosztilyt
Olelnek fel. Mig a Kawasaki-betegség jellemzGen a kis-
dedek betegsége, a PIMS inkdbb érinti a 9-14 éves
korosztalyt (kisebb szdmban valamennyi korosztaly-
ban jelentkezhet) [2].

— A PIMS-betegek korében gyakoribbak a gastrointes-
tinalis és a neuroldgiai tiinetek, és sokkal nagyobb
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2. tablazat

| A PIMS differencidldiagnosztikdja [70]

Differencidldiagnézis

Klinikai kép

Bakterialis fertézés /szepszis

A gyermek altaldnos éllapota rossz.

Vitalis paraméterekben eltérés, jelei vannak a rossz perftzionak, tudatzavar van jelen.
Keresni kell a fertézés tokuszat; bér/lagyrész, meningitisre, pneumonidra utalo jeleket.
A megfelel6 mikrobioldgiai mintavételek (hemokulttra, liquor stb.) torténjenck meg.

Toxikus sokk szindroma

A tiinetek és klinikai jelek gyorsan alakulnak ki.

A fert6zés forrasa klinikailag nem mindig azonosithat6 egyértelmden (staphylococcus kivaltotta TSS);
értékelendd a menstrudciohoz kotott, valamint az a nélkiil jelentkezd koréllapot.

Megjelenés:

o liz/hidegrizas;

o hipotenzio;

o difftz erythemoid kitités;

o lehet tobbszervi érintettség, beleértve: hasmenés, hepatitis ¢és akut veseelégtelenség.

Staphylococcus okozta
LHleforrizott bér” szindroma

(S8SS)

Gyakori 6 év alatti gyermekekben:

o jelentds bérfijdalom, és a hajlatok bére erythemas;

o a bdr generalizalt erythemdja alakul ki, ahogy a tiinetek progredidlnak;
o a dorzsolésnek kitett teriileteken nem fesziilé bullik erosiéval;

o laz, irritabilitds, rossz altalinos dllapot.

Kawasaki-betegség

Altaliban a 6 év alatti gyermekekben jelentkezik, szdmos klinikai jellegzetesség kdzds a PIMS-szel:
laz és irritabilitds;

kitités;

nem purulens conjuctivitis;

nyaki nyirokcsomé-megnagyobbodas;

végtagi eltérések, mint az oedema.

o

o

o

o

o

Rickettsiosisok Tavasszal és nyaron jellemz& (kullancs altal terjesztett betegségek).
RMSEF: laz, fejtijas, melyet kitités kovet (maculak, petechidk, melyek bokin/csuklon indulnak, majd
tovabbterjednek a torzsre, tenyérre, talpra, libfejre; 10-20%-ban nincs kitités), a laboratériumi eredmények-
ben thrombocytopenia, hyponatraemia.
Ehrlichia/anaplasma: laz, fejfdjas, kitités; jellemzd laboratoriumi eltérések a leukopenia vagy a thrombocy-
topenia.

Virusfertézések A nem tipusos megjelenésti PIMS-betegek virusfert6zés tiineteit mutathatjik, gondolni kell a kovetkez&kre:
o adenovirus;
o enterovirus (altaliban nyiron);
o EBV;
o HHVG (csecsemdk, kisdedek).

Myocarditis Kardiogén sokk klinikai tiinetei (hideg végtagok, elnyomhaté pulzus, megnyualt CRT, hipotenzio).
Emelkedett troponinérték.
ST-eltérés lehet az EKG-n.
Balkamra-diszfunkcié lehet az ECHO-n.
Gyakran jelentkezik arrhythmia.

Szérumbetegség Altaliban gyogyszeres kezelést vagy mas terapidt kovetden jelentkezik:

o laz;
o kitités;
o fziileti fijdalom.

EBV = Epstein—Barr-virus; ECHO = echokardiografia; EKG = elektrokardiografia; CRT = kapillaris-tjratel6dési id6; HHV = human herpeszvirus;
PIMS = gyermekkori sokszervi gyulladdsos szindroma; RMSF = (Rocky Mountain spotted fever) sziklds-hegységi foltos laz; SSSS = staphylococcus
okozta ,leforrizott bér” szindréma; TSS = toxikus sokk szindréma

valoszinlséggel mutatnak szivm(kodési zavart (rit-
muszavarok és kamrai diszfunkcié), mint a SARS-
CoV-2-tdl fiiggetlen Kawasaki-betegségben szenvedd

gyermekek [2].

— A betegség induldsakor a PIMS-ben szenvedd betegek
esetében alacsonyabb a vérlemezkeszam (legytlink
figyelemmel a relativ thrombopeniara is), alacsonyabb
a lymphocytak abszolut szdma, és magasabb a CRP-
szint, mint a SARS-CoV-2-tdl fiiggetlen Kawasaki-be-
tegségben szenvedd betegek korében [2].

A PIMS epidemiolégiai vizsgalatai arra mutatnak,
hogy a fiatalabb gyermekekben nagyobb valészintség-
gel jelentkeznek Kawasaki-betegség-szerti jellemzdk,
mig az id&sebb gyermekeknél nagyobb valészintiséggel
alakul ki szivizomgyulladds és sokk [2]. Kawasaki-sokk-
szindrémaban, bar alacsony vérnyomadssal jar, csak az
esetek egyharmaddban litunk balkamrafunkcio-zavart
[5, 6], ez az ariny PIMS-ben 60% [7]. Itt jegyezziik
meg, hogy bar felnSttkorban az akut myocarditis a
SARS-CoV-2-fert6zés gyakori velejardja [ 8, 91, a PIMS-
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ben észlelheté mycardiumérintettség patologidja eltérd,
két kulon betegségrdl (esetleg stlyossigrol) van szé.
Erre utal a PIMS-betegek gyors reagaldsa az alkalmazott
kezelésre, a systolés diszfunkcié gyors rendez&dése és a
csak enyhén vagy mérsékelten emelkedett troponinérté-
kek [10].

Nem ismert, hogy PIMS-ben a szivkoszortér-aneu-
rysma el6forduldsa eltér-¢ a SARS-CoV-2-tdl fiiggetlen
Kawasaki-betegségben tapasztalhatoktol; az utankove-
tési szabdlyok szempontjabodl azonban fontos tény, hogy
a Kawasaki-betegségre jellemzd tlineteket nem mutatd
PIMS-betegekben is kialakulhat szivkoszortér-aneurys-
ma[2, 11].

Kimenetel

A PIMS halédlozasa 1,7-1,8% [7, 12], ami bar alacsony-
nak mondhat6, mégis magasabb, mint a koronavirus-fer-
t6zés gyermekkori mortalitdsa, ami 0,09%-nak bizonyult
[13]. A szov6dmények kozott kell megemliteni az el6bb
miér emlitett koszoraér-tigulatot [11], illetve az akut
myocarditis kovetkeztében kialakuld, hegesedés okozta
ritmuszavarokat. Cardiomyopathia kialakulasat egyelGre
nem észlelték.

Ajanlasok
Diagnosztika

Laboratériumi vizsgalatok

A gyermek PIMS-gyana miatt torténd kivizsgalasa soran
sziikséges laboratériumi vizsgalatokat a 3. tdblizatban
foglaljuk 6ssze.

A PIMS sulyossiga széles skilin mozog, ismertek eny-
hébb esetek is. Az ACR ezért elGzetes sztirést javasol
azon betegek esetében, akiknél egyértelmd kapcsolat
igazolhat6 a SARS-CoV-2-fertézéssel (pozitiv szerologia
vagy PCR vagy szoros kontakt status a tiineteket meg-

27

el6z6 4 hétben), és a PIMS klinikai tiineteit mutatjak:
szUrd jellegli laboratériumi vizsgalati panelt javasolnak
[1] (1. 4bra). Magas gyulladasos aktivitds és legalibb egy
tovabbi laboratériumi tiinet (lymphopenia, neutrophilia,
thrombocytopenia, hyponatraemia, hypoalbuminaemia)
megléte esetén javasoljidk a kiterjesztett laboratériumi
vizsgdlati panelt.

A munkacsoport felhivja a figyelmet, hogy a gyerme-
kek allapota gyorsan romolhat, ezért a stratifikdlt labora-
toériumi megkozelités csak vitdlisan stabil beteg esetében
alkalmazhaté. Rossz dltaldnos dllapot, kéros vitdlis para-
méterek esetén a teljes vizsgalati sort javasolt elinditani
rogton a felvétel pillanatdban.

A javaslatban szerepel a citokinek vizsgalata (az IL6,
az I1L10 és a TNFa szintjében varhatunk emelkedést), ez
azonban a munkacsoport véleménye szerint nem tarto-
zik a ,,minimum standard of care” kategorijaba, a keze-
1és indikacidjanak felallitdsa és a terdpia monitorozdisa
ezen laborparaméterek ismerete nélkil is végezhetd.

OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

3. tablazat | PIMS gyanuja esetén elvégzendd vizsgalatok [4]

A kivizsgalds menetének listaja PIMS-betegekben

Vérvizsgalatok Vérgaz, laktattal

Teljes vérkép

Vesetunkcids vizsgalatok

Mijtunkcios vizsgalatok (LDH, CK, triglicerid)
Amildz, amennyiben van hasi panasz

CRP, PCT, ferritin, siillyedés

Alvadasi paraméterek (D-dimer és fibrinogén is)
Troponin

pro-BNP

D-vitamin

EKG

Mellkasrontgen

ECHO

Hasi ultrahangvizsgalat — ha van hasi panasz

Képalkoto
vizsgilatok

Hemokulttra

Vizeletleoltas

Garatleoltas

Nasopharyngealis léguti PCR

Mycoplasma pnewmonine szerolbogia

ASO

Baktérium-PCR-vizsgélatok, példdul: meningo-
coccus, staphylococcus, pneumococcus,
streptococcus (vérbdl)
Virus-PCR-vizsgilatok: adeno-, EBV, CMV,
parvo-, entero-, parechovirus (vérbdl)

HIV

Léguti PCR

Széklet- és szérum-PCR megfontolandé
Szerologia

Mikrobiologiai
vizsgilatok

SARS-CoV-
2-vizsgilatok

ASO = anti-sztreptolizin O; CK = citokeratin; CMV = cytomegalovi-
rus; CRP = C-reaktiv protein; EBV = Epstein—Barr-virus; ECHO =
echokardiografia; EKG = elektrokardiografia; HIV = human immunde-
ficientiavirus; LDH = laktatdehidrogenaz; PCR = polimeraz-lincreak-
ci¢; PCT = prokalcitonin; PIMS = gyermekkori sokszervi gyulladasos
szindroma; pro-BNP = pro-B-tipustt natriureticus peptid; SARS-
CoV-2 = stlyos akut léguti tiinetegytittest okoz6 koronavirus-2

Természetesen tovabbi diagnosztikai vizsgilatokra le-
het sziikség, beleértve — de nem kizardlag — a mellkasi, a
hasi és/vagy a kozponti idegrendszeri képalkoté eljard-
sok alkalmazasat és a lumbalpunkciot [2].

A SARS-CoV-2 vizsgilata

A Dbetegek dontS tobbségében a SARS-CoV-2-szerolo-
gia pozitiv, mig az esetek kortlbeliil negyedében a PCR
is pozitiv.

A SARS-CoV-2-fert6zés vizsgalata soran javasolt lég-
uti PCR-vizsgalatot, antitest-szerologiai vizsgalatot vé-
gezni. Nem javasoltak az antigénkimutatdson alapuld
diagnosztikus tesztek.

Munkacsoportunk felhivja a figyelmet, hogy a tiiskefe-
hérje- (spike protein) ellenes ellenanyag vizsgalatan ala-
puld relevans szeroldgiai vizsgalat javasolt.

Vannak esetek, amikor a PCR, a szerologia és a kon-
taktkutatds is negativ eredménnyel zirul, vagyis ezen té-
nyek alapjan a PIMS-t nem szabad kizarni.

A tapasztalatok alapjan a PIMS-esetek tobb héttel ké-
s6bb jelentkeztek, mint a COVID-betegek megjelenésé-
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nek cstcsa [14]. Az id@beli eltolddas altaliban 3-6 hét
[14, 15]. Ez az id@beli eltol6das magyarazhatja, hogy
mig a szerologiai tesztek az esetek 80-90%-aban, addig a
PCR-tesztek az esetek csupan 20—40%-dban bizonyultak
pozitivnak [11, 14, 16, 17].

A lezajlott fert6zések tekintetében a specifikus IgG-
tesztek altalaban nagyobb érzékenységgel birnak, mint
az IgM- vagy IgA-tesztek [18]. A specifikus antitestek
megjelenésének és idébeli lecsengésének alapjan a PIMS
laboratériumi diagnosztikijahoz érdemes olyan tesztet
valasztani, amely mindharom (IgG, IgM, IgA) izotipust
kimutatja. Amennyiben ilyen nem érheté el, akkor java-
solt a specifikus IgG kimutatasa (lehetSleg kombindlva
IgM-teszttel).

Kiilonb6z6 antigéntartalmt szerologiai tesztek érhe-
t6k el: nukleokapszid, tiiske (S)-fehérje vagy ezek keve-
rékét tartalmazo tesztek. A COVID szeroldgiai diag-
nosztikajaban hasonlé érzékenység és specificitas érhetd
el mindhdrom esetben. A PIMS esetében kevés a kozolt
adat, de van olyan forras, mely szerint PIMS esetében
domindnsan az S-fehérje ellen termel&dik antitest, a nuk-
leokapszid antigénnel szemben kevésbé [19]. Ezt a kér-
dést tovabb kell vizsgalni, amig elegendd adat 6ssze nem
gytlik. Addig javasolt olyan teszttel végezni a vizsgila-
tot, amely tartalmaz tiiskefehérje (teljes, S1- vagy an.
RBD-domén) antigént (is).

A kereskedelmi forgalomban 1évé SARS-CoV-2 labo-
ratériumi tesztek gyorsan valtoznak. Ujabban elérhetSk
kvantitativ meghatirozdsra alkalmas tesztek. A szakiro-
dalomban talalhaté arra vonatkozé adat, hogy a szerolo-
giai tesztek kvantitativ eredménye diagnosztikus értéki,
mert példdul szignifikinsan magasabb értéket taldltak
PIMS-diagnézist kap6é gyermekek esetében, mint
COVID-ban szenvedd gyermekeknél [20]. Lehet8ség
szerint javasolt kvantitativ eredményt nyajtéd teszt vég-
zése, amennyiben erre nincs lehet8ség, akkor legalibb
szemikvantitativ eljarast javasolt hasznalni.

Virhat6, hogy a WHO SARS-CoV-2 standard prepa-
ritumot fog elérhetévé tenni, melynek segitségével a
tesztek standardizalhatok lesznek. Ez tovabbi elSrelépést
jelenthet a jovSben.

Fert6zGképes-e a PCR-pozitiv,
magas ellenanyagtiterrel rendelkezd gyermek?
A SARS-CoV-2 léguti mintabdl torténd kimutatdsa és a
tert6z6képesség kozotti Osszefliggés jelenleg sem a fel-
nétt, sem a gyermekpopulacidban nem ismert pontosan.
A CDC vizsgilatai alapjan a tiinetmentes PCR-pozitiv
személyek esetén a virusdtvitel kockdzata a mintavétel 7.
napjatol egyenértékd a 14. napi virusatviteli kockdzattal
[21]; ezen eredményeknek kdszonhetSen csokkent a jar-
vanytiigyi elkiilonités idStartama 14 naprél 10 napra.
Egy nagy, kontaktkutatist végz$ vizsgalatban nem
igazoltak egyetlen fertézést sem a kozos haztartisban
é16 és a korhazi szoros kontaktok kozott, ha expozicio-
juk 6 nappal az indexpdciens els§ tiineteinek megjelené-
sét kovetSen tortént [22].

Az elhtiz6d6 PCR-pozitivitas elGfordulasa az életkor-
ral és a betegség sulyossagaval egytitt novekszik, a hospi-
talizalt betegeken a 34 napot is elérheti [23]. Az elha-
z6d6 PCR-pozitivitds azonban nem egyenértékd az
elhtz6do fert6zdképességgel: ugyanezen vizsgilatban a
virustenyészetben 7 napig volt kimutathat6 é16 virus a
betegekbdl [23]. A PCR-pozitivitds egyes esetekben 12
hétig is fennmaradhat [24, 25].

Gyermekek esetében a tiinetmentes PCR-pozitivitas,
kilonbo6z8 kohorszokat vizsgalva, a 90%-ot is elérheti
[26]. A virus-RNS-kimutatis id6tartama gyermekeknél
Han és mtsai vizsgalata alapjn, tiinetmentes esetekben,
atlagosan 14 nap, mig alsé és felsd 1égati tiineteket mu-
tatd esetekben dtlagosan 18 nap [27].

A SARS-CoV-2-re adott ellenanyagvalasz kinetikajarol
felnétt populacidban végzett vizsgalatok alapjan vannak
ismereteink. A tiiskefehérje elleni ellenanyagok izotipus-
tél fiiggetleniil a tiinetek megjelenését kovets 5-14 nap-
tél kezd6d6en meredeken emelkednek. Az IgM-ellen-
anyagok madr az 5. napon megjelenhetnek, mig az IgG a
legkorabban a 11. naptdl detektilhatéd [28]. Az IgM- és
IgA-ellenanyagok hamarabb érik el cstcspontjukat, mig
az 1gG-tipust ellenanyagok a tiinetek megjelenését ko-
veté 25. napon érték el a legmagasabb koncentriciot.
Mig az IgM- és IgA-ellenanyagok csokkennek 4 hét
mulva, addig az IgG-ellenanyagok a 28. nap utan is ma-
gas szinten maradnak, ¢és jol korreldlnak a projektivitissal
[29].

Mindezek alapjan PCR-pozitiv és magas SARS-
CoV-2- (ttskefehérje elleni) ellenanyagszinttel rendelke-
76 gyermek esetén csak kovetkeztetni tudunk a betegség
kezdetére és ebbdl a fertézSképesség hosszara, de egyér-
telmd allasfoglalast nehéz tenni. Magas IgG-szint a 14.
naptél valészind, ezért a beteget ebben az id6pontban a
PCR-pozitivitas ellenére (tiinetektdl fiiggden) mér nagy
biztonsdggal (>99% valdszintiséggel) nem fert6zének le-
het minGsiteni [28].

Egyéb fertGzések kizarasa

A fert6z6 betegségek koziil a PIMS-hez hasonlé tiinete-
ket okozhat az influenza, az enterovirus, az adenovirus,
hasmenés esetén gondoljunk a rotavirus vagy a calicivi-
rus lehet8ségére. A virologiai vizsgilatok mellett a ,,bak-
teriolodgiai screening” szintén sziikséges a helyi protokol-
loknak megfeleléen (hemokulttra, hasmenés esetén
székletleoltas). Infektolégiai javaslatra sziikséges lehet
Yersinia- és Leptospira-szerologiai vizsgilat. Az egyéb
tfert6z8 betegségek kizdrasa kozben gondoljunk a toxi-
kus sokk szindroma lehet&ségére.

A sziikséges vizsgalatokat az 3. tablazat részletezi.

Infektoldgiai konzilium

A pontos differencialdiagnosztika érdekében munkacso-
portunk infektolbgiai konziliumot javasol a felvételt ko-
vetd 24 6ran bell.
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Az ellatas szintjes

Ambulans ellatas

A PIMS jarobetegszintd (vagyis ambuldns) ellitisa meg-
felel6 lehet a jo dllapotban 1év6, stabil életjelekkel és
megnyugtato fizikdlis statussal (nem teljesiti a Kawasaki-
betegség kritériumait, borkiiitésen kiviil nyalkahartyatii-
net nem észlelhets, és a szisztémds gyulladds mellett
nincs szervi kdrosodasra utalé jel) biré gyermekeknél ab-
ban az esctben, ha a szoros klinikai utankovetés biztosi-

tott [2].

Koérhazi ellatas

A PIMS miatt vizsgalt betegek tovabbi vizsgalatok célja-

bl torténd koérhdzi felvétele javasolt, ha a kovetkezd tii-

neteket észleljitk [2]:

— rendellenes életjelek (tachycardia, tachypnoe),

— barmilyen sulyossagu 1égzési zavar,

— neuroldgiai tiinetek vagy a mentdlis dllapot megvalto-
zasa (beleértve a finom klinikai tiineteket is),

— akar csak enyhe foka vese- vagy majkirosoddsra utalé
jelek,

— jelentésen megemelkedett gyulladdsos

(C-reaktiv fehérje 2100,00 mg/1),

— rendellenes EKG, a B-tipust natriureticus peptid

(BNP) vagy a troponin T emelkedett szintjei.

Sokk, 1égzési zavar, neurolégiai tiinetek (megvaltozott
mentilis dllapot, encephalopathia, fokélis neurolégiai hi-
anytiinetek, meningismus, papillooedema), dehidracié
vagy a Kawasaki-betegségre jellemz§ tiinetek esetén a
beteg korhdzi felvétele sziikséges a normalellitasnak
megfelelen, a beteg PIMS-statusatdl fiiggetleniil [2].

A PIMS-szel kérhdzba felvett gyermekeket multidisz-
ciplinaris csoportnak kell kezelnie, amely tartalmaz: siir-
gbsségi orvostanban, intenziv terdpidban jirtas gyermek-
gyogyaszt, gyermek intenziv terdpids szakorvost,
infektolégust, kardiolégust, gyermekreumatolégust és
hematolégust. A klinikai tiinetektdl fiigg8en, egyéb
szakteriiletek képviselGivel torténd konzultacié is sziik-
ségessé vilhat; ezen szakteriiletek Iehetnek, de nem kiza-
rolagosan: gyermekneuroldgia, -nefrologia, -hepatoldgia
és -gasztroenterologia [2].

markerek

PIMS-ben szenvedd gyermek kardioldgiai vizsgalata
és kezelése

Laboratoriumi vizsgilatok

A diagnozis feldllitasakor PIMS-ben szenvedd, valamint
kéros BNP- és/vagy troponin T-szinttel rendelkezé be-
tegeknél ezeket a laboratériumi paramétereket nyomon
kell kovetni, amig azok nem normalizdlédnak [2].

A jelent6sen megemelkedett BNP-szint segithet azo-
nositani a balkamra-diszfunkciéval biré betegeket. A
BNP akutfazis-fehérjeként is mdikodik, enyhe emelkedé-
sére szamithatunk j6 myocardialis funkcié mellett szep-
szisben, pneumonidban is [30].

A legtobb adat a felndttek vizsgalata sordn sziletett,
de dltaldnosan elfogadott, hogy a cardialis troponin (tro-
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ponin I és T) értékei a legszenzitivebb mutatdék a myocy-
tak bantalmanak kimutatdsira myocarditisben, a tobbi
konvenciondlis neckroenzimmel 6sszehasonlitva [31].
Normalértéket meghaladé troponinértékeket kaphatunk
jelentGsebb fizikai megterhelést kovetSen, azonban
>20%-o0s emelkedés a troponinszintekben a myocardialis
nekrozis kimonddsara diagnosztikus [32]. Tapasztalata-
ink alapjan a magas szenzitivitasi troponin I (hsTnI)
specificitdsa alacsonyabb, ezért a hsTnT vizsgilatit java-
soljuk.

EKG

Legalabb 48 oranként EKG-t kell végezni a korhizban
fekvé PIMS-betegeknél, valamint az utinkovetés sordn a
kontrollvizsgalatoknal. Vezetési rendellenességek fennal-
lasa esetén a betegeknél folyamatos telemetrids monito-
rozast kell alkalmazni a kérhazi tartézkodis idejére, az
utankovetésre pedig megfontolandé a Holter-monitor
alkalmazasa [2].

Echokardiogrifin

A diagnézis feldllitasakor és a klinikai nyomon kovetés
soran készitett echokardiogramoknak tartalmazniuk kell
a kamrai és billentytifunkcié, a pericardialis folyadékgyii-
lem értékelését és a koszortérméreteknek a testfeliiletre
vonatkoztatott méréseit z-pontszimok alkalmazasaval
[2].

Munkacsoportunk véleménye alapjan legkésébb 12—
24 6ran beliil javasolt a balkamra-funkcié minimum tdjé-
koz6do vizsgalata klinikailag instabil betegben.

Teljes kort kardiologiai sziv-ultrahangvizsgalat java-
solt klinikailag instabil betegben 48 6ran beliil. Koéros
balkamra-funkcié esetén ezt kovetSen rendszeres kardio-
légiai kontrollok javasoltak a normalizilédasig.

Stabil vitdlis paraméterek esetén legkésébb az 1. héten
javasolt kardiolégiai vizsgdlat a coronariadtmér6k meg-
itélésére.

Az ACR ajanlasa alapjan az echokardiografids vizsgala-
tokat meg kell ismételni legalibb 7-14 naponként és a
felvételt kovet6 4-6. héten [2]; az angol ajanlds szerint
klinikailag instabil betegben naponta javasolt ismételni
[3].

Munkacsoportunk javaslata alapjin koéros balkamra-
funkcié esetén rendszeres, klinikai allapottél figgd stirt-
ségi kardioldgiai kontrollok javasoltak a funkci6 teljes
normalizdl6dasdig. Normalis balkamra-funkcié esetén a
terapia megkezdése utan az 1., a 2. és a 6. héten javasolt
részletes echokardiografids vizsgilat. A szivkoszortaér-
aneurysma kialakuldsinak kockdzata nem fiigg Ossze a
betegség stlyossagaval, sem a klinikai prezentacioval
(vagyis nemcsak a Kawasaki-szer tiinetcsoportra jellem-
z6 szovédmény, hanem a sokk tipust PIMS-re és a ke-
vert fenotipusra is), ezért valamennyi beteg esetében ja-
vasolt az echokardiogrifids utankovetés [11].

Az ACR ajanlasa alapjan azon betegek esetében, akik-
nél betegségiik akut fizisaban szivmiikodési rendellenes-
ségek fordulnak el6, a PIMS-diagnézis utin egy évvel
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echokardiogram készitését kell mérlegelni. Bal kamrai
diszfunkciéval és/vagy szivkoszoraér-aneurysmaval ren-
delkez6 betegeknél gyakoribb echokardiogramra lesz
sziikség [1]. Az angol ajanlds nem foglal dllast a kardio-
logiai kovetésrdl stabil PIMS esetén, illetve coronaria-
érintettség esetén is kardioldgiai konzilium kezébe he-
lyezi a tovabbi teendSkrél valé dontést [3].

Munkacsoportunk javaslata, hogy a betegség akut fa-
zisat koveten a Kawasaki-betegségben javasolt kardio-
l6giai utinkovetés az irdnyadé [33]. Coronariaeltérés
esetén a Kawasaki-betegségnek megfelel§ utinkovetési
protokoll javasolt (sziikség esetén kardio-CT, angio-
grafia és/vagy stressz-echokardiogrifia). Szerencsére a
PIMS-ben leirt coronariaeltérések tobbsége enyhe foka
tagulat, a ,,giant” (6rids) aneurysma irodalmi ritkasag
(vélhetGen — részben — a betegség adekvat kezelésének
koszonhetSen) [11, 14, 34-37].

Egyéb képalkoto vizsgilatok

A myocarditis képalkoté diagnosztikijanak arany stan-
dardja a sziv-MRI (CMR) [38, 39], amely a kamrai vo-
lumenek, morfolégia és funkcié megitélésére alkalmas
modszer, és specidlis szekvenciak révén alkalmas a szove-
ti oedema, illetve nekrdzis/fibrosis kimutatasira is [40].
A gadoliniumalapt kontrasztanyag alkalmazasaval ké-
sziilt, kés6i kontrasztanyag-halmozasos (’late gadolini-
um enhancement’ — LGE-) felvételek alapjan elkiilonit-
het6 az ischaemids és a non-ischaemids etiologidja
myocardialis kirosodds. A CMR szenzitivitdsa magas
winfarct-like” (infarktusszeri), alacsonyabb ,,cardiomyo-
pathy-like” (cardiomyopathia-szerdi ) és egészen ala-
csony arrhythmiaprezentici6 esetén [41]. A klinikailag
javuldst mutaté beteg esetében az akut betegséget kove-
téen 3 honappal készitett CMR-felvételeken az LGE
progresszidja noveli a kései cardiovascularis események
rizikojat [38]. Kordbban Griin és mtsai biopszidval iga-
zolt myocarditises betegek hossza tava kovetése alapjan
a cardiovascularis mortalitas legjobb fliggetlen rizikofak-
toranak az LGE-t taldlta [42]. Gyermekkorban a CMR
az akut fizisban alkalmazhat6é szintén a myocarditis
megerdsitésére, az LGE a kimenetel tekintetében szigni-
fikans rizik6faktornak adoédott [43].

Feln6tt COVID-betegekben jelentkezd myocarditis
esetén van olyan kozlemény, amelyben a betegek sza-
mottevl részében észleltek CMR-en kései LGE-t, a be-
tegek 50%-aban pedig oedemat és cardiomegalidt is [44].
Puntmann és misai cardialis panasszal nem bird,
COVID-betegségbdl nemrég felépiilt betegeket CMR-
rel vizsgalva, kozel 80%-ukban taldltak zajlé myocarditis-
re utalé eltéréseket [45]. Eredményeik interpreticiojat
azéta tobben — koztiik a Semmelweis Egyetem Viros-
majori Klinikdjanak munkacsoportja is — megkérddjelez-
ték [46]. Erdekes adat, hogy a patologiai vizsgalatok az
esetek 1-7%-dban taldltak akut myocarditist SARS-CoV-
2-infekciét kovetd kérboncolds soran. A kozlemény
szerzOi azt a kovetkeztetést vontak le, hogy mig a SARS-

CoV-2-fert6zésben a szivérintettség gyakorisiga igen
magas (47,8%), ennek kis része myocarditis [47].

Az ACR ajinldsa alapjan CMR-vizsgdlat indokolt lehet
2-6 hénappal a PIMS-diagnézis utin azokndl a betegek-
nél, akik jelentGs mértékd, dtmeneti vagy tartos bal kam-
rai diszfunkciét mutattak a betegség akut fizisiban (bal
kamrai ¢jekcids frakeid [EF] <50%). A CMR-nek a sziv-
izom jellemzésére kell Osszpontositania, beleértve a
funkciondlis értékelést, a T1 /T2 stlyozott képalkotast, a
T1 ,,mapping ” és extracelluldris térfogat-kvantifikaciot,
valamint az LGE-t [2].

Az angol PIMS-ajanlas érdekes modon nem nyilatko-
zik a CMR-vizsgalatrél, mikozben sportorvosaik egy, az
amerikaindl liberalisabb ajanlast fogalmaztak meg a spor-
tolok MR-vizsgalataval kapcsolatban [3, 48].

A jelen kézirat publikildsinak idejében nem ismert a
PIMS hosszu tava kimenetele, de feltételezhets, hogy a
betegek egy csoportjaban fibrosis és hegesedés alakulhat
ki [1]. A kemény evidenciik és a gyermekadatok hidnyé-
ban munkacsoportunk az alabbi javaslatot teszi: a kar-
diolégiai konzilium a betegség akut szakdban, a teljes
klinikai kép (a balkamrafunkcio-zavar stlyossaga, ritmus-
zavar jelenléte) alapjan dont arrdl, hogy a kezelést kove-
téen 3—-6 honappal a részletes cardiovascularis rizikosza-
rés részeként torténjen-e CMR-vizsgalat. A CMR-vizsga-
latot ,,mapping” technikival rendelkez$ berendezésen
javasolt elvégezni. A ,mapping” — eddigi ismereteink
szerint — érzékenyebben jelezhet diffaz eltéréseket, és to-
vabb javitja az MR hatékonysdgdt a hagyomdnyos techni-
kakkal osszehasonlitva (oedemaarany, relativ ,,global en-
hancement”) a Lake Louise-kritériumrendszerben.

Koronarogrifiat/angiogrifiat és/vagy sziv-CT-t [2]
azon betegeknél kell végezni, akiknél olyan distalis
szivkoszortér-aneurysma gyandja mertl fel, amely nem
lathat6 jol echokardiogramon. A coronariaaneurysmat
kiséré szikiiletek szignifikancidjinak meghatirozasa és
nyomon kovetése céljabol stressz-echokardiogrifin java-
solt, illetve stresszperfiizids sziv-MR is szbba jon.

Kutatisi javasiar

A PIMS akut fazisiban a standard vizsgaldeljarasokon
(EKG, szivenzimek, echokardiografia és sziikség esetén
Holter) tal a CMR-vizsgalatot nem tartjuk indokoltnak.
Ugyanakkor kutatdsi célbél fontosnak véljik, hogy minél
pontosabb képet kapjunk a betegség korlefolyasardl, és a
kései cardiovascularis események rizikojanak el6rejelzé-
sére 0j prognosztikai markereket azonositsunk. Mdsrészt
feltételezhetd, hogy a kovetés és sport témdjaban a jelen-
leg — az egyéb myocarditisek viselkedése alapjin — hozott
ajanlasok talzdak, ezért ezek felilvizsgalata sziikséges
majd az Gj adatok tiikrében. Az akut szakaszban torténd
CMR-t munkacsoportunk kutatasi témanak javasolja.

Sport

PIMS esetében a myocardium érintettsége a heveny
szakban nagyon gyakori, a betegség kései szovédményei
pedig egyelére nem ismertek, ezért munkacsoportunk
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ajanldsa, hogy minden, PIMS-betegség miatt hospitali-
zalt gyermek esetében 3—-6 hénappal késébb torténjen

e

részletes sziir6vizsgalat a cardiovascularis események ri-
zikéjanak csokkentéséért. Ennek a szlirGvizsgalatnak ré-
sze kell, hogy legyen az EKG (sziikség esetén terheléses
EKG) és az enzimvizsgilatok. CMR javasolt, ha a kont-
rollvizsgalat sordn koros eltérést észleliink, illetve — a ko-
rabbiaknak megfelel§en — ha a betegség induldsakor bal-
kamrafunkcié-zavart vagy ritmuszavart detektaltunk.
Ezen ajdnlds alol kivételt képeznek az 5 év alatti, a klasz-
szikus Kawasaki-betegség tiinetei miatt kezelt gyerme-
kek, Sket a korabban leirtaknak megfelelGen a Kawasaki-
protokoll alapjan kell kovetni.

Terapin

Immunmodulalé kezelés PIMS-ben

A klinikailag stabil betegek esetében az immunmoduldl6
kezelés meginditasa el6tt diagnosztikai értékelést kell vé-
gezni, beleértve az egyéb lehetséges fert6z4 és nem fer-
t6z6 okokat [2].
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Az életveszélyes tiinetekkel jair6 PIMS esetében ne
késlekedjiink, az immunmodulalé kezelést akar a teljes
diagnosztikai értékelés befejezése el6tt el kell kezdeni
[2].

A PIMS-ben jartas szakemberek dltal végzett értéke-
1ést kovetSen egyes, csupdn enyhe tiineteket mutaté be-
tegeknél elegendé lehet a szoros monitorozas immun-
modulalé kezelés nélkil [1, 2]. Ennek feltételei: jo
altalanos allapot; a gyulladasos értékeken kiviil nincs
szignifikans laboreltérés; és nincs jele a szervi diszfunkci-
o6nak.

Az immunmodulalé teripidk alkalmazisa sorin az
ACR ,,step-up” terapids ajinldst fogalmazott meg. Az
IVIG-et mint els6 vonalbeli terdpidt jelolték meg. A glii-
kokortikoidokat kiegészité kezelésként javasoljak alkal-
mazni a stlyos betegségben szenved6knél vagy az inten-
ziv terdpia részeként a refrakter betegségben szenvedd
betegeknél (2. dbra) [1, 2].

A nemzetkozi ajanldsok publikdlisit kovetSen jelent
meg az a (igaz, megfigyeléses vizsgalat adataira timasz-
kodo) kozlemény, amely szerint a glitkokortikoid + IVIG

Kérhazban kezelt PIMS-beteg |

Igen

Fennall a gyermeknél sokk vagy szervet
fenyeget6 betegség?

Igen

Els6 vonalbeli kezelés

1) IVIG 2 g/kg!

ES

2) Metilprednizolon? 1-2 mg/kg/nap

l

Refrakter betegség??

Igen l

Intenzifikalt kezelés

1) Metilprednizolon? iv. 10-30 mg/kg/nap
VAGY

2) Magas dozisu anakinra

2. adbra

intenzifikdlt kezelésként.

A kezdeti immunmodulil6 kezelés algoritmusa PIMS-ben [1, 2]

Nem

Els6 vonalbeli kezelés
1) IVIG 2 g/kgh#

Refrakter betegség??

l Igen
Intenzifikalt kezelés
1) Metilprednizolon? iv. 1-2 mg/kg/nap’
VAGY
2) Magas dozist anakinra

'Az IVIG adagoldsa: 2 g/kg az idedlis testtomeg alapjan. A szivmiikodést és a folyadékstatust az IVIG addsa el6tt fel kell mérni. Néhany, szivmiiko-
dési zavarban szenvedd beteg esetében az IVIG-et osztott adagokban (napi 1 g/kg, 2 napon at) lehet adni.

*Metilprednizolon vagy mds szteroid egyenértékid dozisban alkalmazhaté.

3A refrakter betegség definicié szerint: tartds liz és/vagy folyamatos és jelentSs végszervi érintettség.

*Alacsony-mérsékelt dozist gliikokortikoidok (metilprednizolon 1-2 mg/kg/nap) fontoldra veheték az elsé vonalbeli terdpiaban egyes PIMS-bete-
geknél, akik aggodalomra okot adé jellemz&ket mutatnak (betegségre utalé megjelenés, magasan emelkedett BNP, nem megmagyardzatlan tachycar-
dia), és akiknél még nem alakult ki sokk vagy szervet fenyegetd betegség.

"Ha a beteg elsS vonalbeli kezelésként alacsony-mérsékelt dézisu gliikokortikoidokat kapott, a metilprednizolon iv. d6zisa 10-30 mg/kg,/nap legyen

BNP = B-tipusti natriureticus peptid; IVIG = intravénds immunglobulin (2 g/kg, max. 100 g); PIMS = gyermekkori sokszervi gyulladdsos szindréma
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kombindcids kezelésben részesiil§ betegek csoportjiban
kevesebb volt a terapias kudarc, mint az IVIG-et mono-
terdpidban kapo betegek csoportjaban [49].

IVIG

A nagy dézist IVIG-gel torténd kezelés Kawasaki-
betegségben az els6ként vilasztandé immunmodulilo
terdpia [33].

Feln6tt betegek esetében viruspozitiv myocarditisben
is hatékonynak és biztonsigosnak taldltik az IVIG-keze-
lést [50]. Virusnegativ, vagyis autoimmun myocarditis-
ben a kiilonb6z8 immunszuppressziv kezelések mellett
az IVIG szintén a terdpia része [51, 52]. Esetszéridkban
szamoltak be SARS-CoV-2-asszocidlt myocarditises be-
tegek IVIG-kezelésérdl. Gyermekkori lymphocytas myo-
sitisben régéta alkalmazott terapia az IVIG [53]. Egy
szisztematikus irodalomattekintés alapjan a COVID-hoz
csatlakozo myocarditisben felnSttkorban a glitkokortiko-
idok mellett szintén gyakran alkalmazott kezelés az IVIG
[44].

IVIG-et olyan PIMS-betegeknek kell adni, akik korha-
zi kezelésben részesiilnek, és/vagy megfelelnek a Kawa-
saki-betegség kritériumainak. A PIMS kezelésére nagy
dézist IVIG-et (2 g/kg, az idedlis testtomeg alapjan)
kell alkalmazni [2].

A szivelégtelenségben szenvedd betegek esetében szo-
ros monitorozds javasolt, és diuretikumok addsara lehet
sziikség az IVIG-terdpia mellett. Stlyos balkamrafunk-
ci6-zavar jelei esetén az IVIG osztott adagokban (napi 1
g/kg, 2 napon at) is adhat6 [1, 2].

Munkacsoportunk megjegyzése: Kawasaki-betegség-
ben rosszabb kimenetelt okozott az osztott adaga IVIG,
ezért lehet8ség szerint egy dézisban javasolt alkalmazni
[33].

Gliikokortikoidok

Sualyos Kawasaki-betegségben a gliikokortikoidkezelést
sikerrel alkalmaztik IVIG mellett [54]. Az olasz PIMS-
kohorszban az IVIG-rezisztens esetek magas aranyarél
szamoltak be [55], ezért érdemes megfontolni, hogy a
szteroidokat elsé vonalban alkalmazzuk [1].

Posztvirdlis myocarditisben kemény evidenciak allnak
rendelkezésre, randomizilt tanulmdny igazolta ugyanis a
szteroidalapti immunszuppressziv kezelés hatékonysigat
[56].

Feln6ttkort betegekben a COVID-hoz csatlakozd
myocarditisben az esetek 70%-aban alkalmaztak gliiko-
kortikoidkezelést [44].

PIMS esetében a glitkokortikoidkezelés megitélésére
esetszériak dllnak rendelkezésre [11, 17, 34, 36].

Az ACR-ajanlds alapjin a PIMS kezelésére az IVIG-
gel egytitt alacsony-mérsékelt dozisu glitkokortikoidokat
(1-2 mg/kg/nap) kell adni kiegészits terapiaként sokk
esetén és/vagy szervi kirosodast fenyeget$ betegségben
[1, 2]; a terdpia hosszit 2-3 hétben hatiroztik meg
(,experts’ opinion”) [1].

Az angol ajanlas elényben részesiti az aldbb targyalan-
do pulzusgliikokortikoid-terapiat, és kiegészits elsé vo-
nalbeli kezelésként javasolja a fenticken tal a 12 héna-
posndl fiatalabb betegek és a coronariaeltérést mutatd
betegek esetében [3].

Pulzusgliikokortikoid

Azoknil a betegeknél, akik nem reagalnak az IVIG-re és
az alacsony-mérsékelt doézist glikokortikoidokra, nagy
dézist (10-30 mg/kg/nap), iv. pulzusgliikokortikoid-
terdpia alkalmazasat kell megfontolni, kiilonosen ha a
betegnél magas do6zist vagy tobbszoros inotrop és/vagy
vazopresszorkezelés sziikséges [1, 2].

Refrakter betegséy kezelése
Refrakternek tekintjiitk a betegséget, ha a gyermek az
IVIG-kezelést kovetSen 24 6raval még lazas [3].

A refrakter PIMS-ben szenved§ betegeknél az egysze-
ri IVIG-dozis ellenére aktiv betegség esetén a masodik
IVIG-adag az ACR szerint nem ajanlott, tekintettel az
IVIG nagy dézisaival jaré volumen-talterhelés és hae-
molyticus anaemia kockdzatira [1, 2].

Az angol ajanlas ezzel szemben elfogadhaténak tartja
a masodik IVIG-kezelést mint terapias alternativit a ref-
rakter PIMS kezelésében [3].

Az alacsony-mérsékelt doézist gliikokortikoidok (1-2
mg/kg/nap) megfontolhatok a PIMS enyhébb formai-
ban szenved$ azon betegeknél, akik tartésan lazasak,
és tineteket mutatnak az IVIG egyszeri dézisa ellenére
[1,2].

Az NLPR3-inflammaszéma aktivaciéja és a kovetkez-
ményes IL1B-taltermelés a virdlis és az autoimmun myo-
carditis patomechanizmusdnak is az egyik kozponti sze-
repl6je [57]. Az ARAMIS- ésa RHAPSODY-vizsgilatban
tanulmanyozzak az IL1-blokkolék hatékonysagit myo-
carditisben és recidiv pericarditisben [58, 59].

A gyermekreumatoldogiaban szamos indikacidéban al-
kalmazzuk az anakinrit, amely IL1-receptor-antagonista
biologikum. Az anakinrit sikerrel alkalmaztik refrakter
Kawasaki-betegségben [60]. Esetszéridkban beszamol-
tak sikeres anakinrakezelésrél PIMS-ben is [10, 11, 34].

Az anakinra (>4 mg/kg/nap iv. vagy sc.) alkalmazasa
javasolt [1-3]:

— a stalyos PIMS eseteiben (a definiciot ldsd a kovetkezd
fejezetben),

— az IVIG-re és glitkokortikoidokra refrakter PIMS ese-
tében,

— a makrofigaktivaciés szindroma (MAS) tiineteit muta-
t6 betegek esetében,

— azon betegek kezelésében, akiknél a glitkokortikoidok
hosszt tavi alkalmazasa ellenjavallt.

Az immunmodulalé kezelésre adott terapias valaszt és
a kezelés fokozatos elhagyasit sorozatos laboratériumi
vizsgalatokkal és kardioldgiai ellenérzéssel kell irdnyitani.
Standard terapidra refrakter betegség esetén altalaban
2-3 hetes kezelési idGszakra van sziikség, az alkalmazott
immunmoduldlé terapid(ka)t fokozatosan épitsiik le.
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4. tablazat | Terapias algoritmus
Definicié Javasolt terapia
Laz és szisztémds tiinetek + IVIG +
Enyhe PIMS Normotenzié —*

Folyadékpotlasra rendez6d6 hipotenzid, normalis balkamra-funkcié, gyermekosz-

talyos kezelés

+ 3 x IVMP vagy MP

Kozepesen sulyos
PIMS
ziv osztalyos kezelés

Hipotenzié, amely alacsony dézist keringéstamogatast igényel, echokardiografian
nincs jele salyos balkamrafunkcié-zavarnak, nincs 1égzési elégtelenség, szubinten-

+ 3 x IVMP majd MP

(+ anakinra**)

Stalyos PIMS
encephalopathia, intenziv osztalyos kezelés

Sulyos kardiogén sokk + intubdcio, szivkoszortér-aneurysma, tudatzavar/

+ 3-5 x IVMP, majd MP
+ anakinra (/infliximab /tocilizumab)

+ Tovdbbi kezelés sziikséges.
— Nincs tovabbi teendd.

*Vitdlisan stabil, enyhe PIMS-ben megfontolandé az IVIG-monoterdpia — 36 6rdn beliil értékeljiik tjra a gyermek allapotit: ha tovibbra is ldzas,
romlanak a gyulladdsos laborparaméterek, akkor fontoljuk meg a gliikokortikoidkezelést.
**Romlo status mellett makrofigaktivicios szindréma irdnydba tarté laboreltérések (kiilonos tekintettel a vérképre, a ferritin- és D-dimer-értékre)

vagy romlé gyulladdsos paraméterek (CRP, PCT).

CRP = C-reaktiv protein; IVIG = intravénds immunglobulin (2 g/kg, max. 100 g); IVMP = intravénas pulzus-metilprednizolon (30 mg/kg/nap);
MP = metilprednizolon (per os vagy parenteralisan, 1-2 mg/kg,/nap, max. 60 mg kezd§ dozis, két részre osztva, 14 nap alatt csokkentve); PCT =

prokalcitonin; PIMS = gyermekkori sokszervi gyulladdsos szindréma

Munkacsoportunk terapias ajanlasa

A terapias algoritmust a 4. tablazatban foglaltuk 6ssze.

Valamennyi, kérhdzi kezelést igényl6 beteget IVIG-gel

kezeliink, 2 g/kg dézisban, lehet8ség szerint egyszeri

infziéban alkalmazva (12 6ra).

Egyéb vasculitisckben a gliikokortikoidokat rutinsze-
rien alkalmazzuk, jotékony hatisa a PIMS esetében is
egyértelmti. Kawasaki-betegségben bizonyitott tény,
hogy a gliikokortikoidok kiegészité alkalmazasa csok-
kenti a szivkoszortér-aneurysma kockazatat, a lazas na-
pok szamat, és gyorsitja a gyulladdsos laborparaméterek
normalizal6dasit (gyorsabban elérjik a remissziot), a
koérhazi kezelés idejét, és csokkenti a terdpids koltségeket
[54]. Egy francia munkacsoport kozleménye szerint az
IVIG-gliitkokortikoid-kezelést kapd PIMS-beteg eseté-
ben is jobb volt a kimenetel [49]. Mindezen megfonto-
lasok alapjan nem tartjuk logikusnak, hogy PIMS eseté-
ben a glitkokortikoidokat csak a nagyon sulyos és a
refrakter esetekre tartsuk fenn. A PIMS-betegek a mun-
kacsoport klinikain IVIG elétt és utan pulzus-metilpred-
nizolon (IVMP)-kezelésben (30 mg/kg/nap, dsszesen
3 napon keresztiil) vagy nagy dézist gliikokortikoidot
alkalmazo terdpidban (1-2 mg/kg/nap) részestilnek.

Amennyiben a beteg 3 napi IVMP-kezelés és IVIG
utdn is ldzas, akkor
— ha klinikailag instabil, vagy romlik az allapota, anakin-

rat alkalmazunk (a klinikai dllapottdl fiiggéen mono-

terdpidban vagy gliitkokortikoiddal kiegészitve);

— ha stabil, és enyhe tiinetei vannak a laz mellett, akkor
az anakinra alternativdja rezisztens esetekben az ala-
csony-kozepes doézistt napi vagy masnaponkénti glii-
kokortikoidkezelés.

A sulyos betegségaktivitis meghatirozasa [3]:

— 40 mg/kg-ot meghaladé folyadékbolus-igény,

— 92% alatti szaturacio,

— makrofigaktivaciéra jellemz§ laboreltérések.

Stlyos betegségaktivitas, életveszélyes dllapot esetén
indokoltnak tartjuk az elsé vonalbeli biolbgiai terdpiat.
Ki kell emelniink, hogy a célzott terapidk alkalmazasinak
indikdcidéjat képezi a gépi 1élegeztetés, de a célpont az
invaziv terapiak elkeriilése. A kezelés intenzifikicidjanak
szlikségessége nem kothetd konkrét értékekhez — moni-
torozzuk szorosan a beteg klinikai dllapotat, a laborat6-
riumi értékeket, és ,,id6ben” avatkozzunk kozbe!

Els@sorban az anakinra alkalmazdsit javasoljuk, de a
klinikai kép fiiggvényében — elsésorban standard kezelés-
re rezisztens betegség esetén — széba jon infliximab vagy
tocilizumab alkalmazasa is. A bioldgiai terapia indikacio-
ja reumatolégiai kompetencia.

Thrombocytaaggregacio-gatlas, antikoagulalas
FelnStt COVID-betegekben a szisztémds immunreakcio
részeként a D-dimer emelkedett szintjét és a vénds
thromboembolids események gyakoribb eléfordulasit ir-
tak le [61]. Boncoldsok soran a mélyvénas thrombosisok
mellett a tiid6 macro- és microvascularis thrombosisat
észlelték [62]. Egy nagy, retrospektiv tanulmanyban pe-
dig az antikoaguldlt betegek jobb talélését talaltak [63].

A felndttekkel  Osszehasonlitva a  gyermekkori
COVID-betegségben a thrombosis nagyon ritka, még a
sulyos esetekben is [64]. Azt lehet mondani, hogy a
thrombosis el6forduldsi gyakorisiga a COVID miatt
hospitalizalt betegek esetében azonos az egyéb okbdl
felvett betegekben leirttal (1,300 vs. 1,/200) [65, 66].
Ugyanakkor PIMS-ben komolyabban szimolnunk kell a
thrombosis kockdzataval: 13 év felett a betegek 7%-aban
(3/45), az alatt pedig a betegek 1,3%-dban (1,/75) for-
dult el [15]. Erdemes megjegyezni, hogy a thrombosis
stlyos myocarditisben észlelt prevalencidja 6% [67].

Az ACR ajanlasa szerint a PIMS-ben szenvedd bete-
geknél alacsony dézisa aszpirint (3-5 mg/kg,/nap; max.
100 mg/nap) kell alkalmazni, és folytatni kell a kezelést
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a vérlemezkeszam normalizilodasdig és a koszorterek
igazoltan normalis dllapotdig a diagnozist kovetd 24 hét-
tel. Az aszpirinnel torténd kezelést keriilni kell olyan be-
tegeknél, akiknek aktiv vérzéstik van, akiknél jelentss
vérzési kockazat all fenn, és/vagy a vérlemezkeszamuk
<80 000/uL.

A szivkoszortér-aneurysmaban szenvedd és 2,5-10,0
maximalis z-ponttal rendelkez6 PIMS-betegeket ala-
csony doézisa aszpirinnel kell kezelni. A 210,0 z-pontsza-
mu betegeket alacsony dézisti aszpirinnel és enoxaparin-
nal (Xa-faktor-szint: 0,5-1,0) vagy warfarinnal végzett
terdpids antikoaguldciéval kell kezelni. A PIMS-ben és
dokumentélt thrombosisban egyarint szenvedd bete-
geknél, vagy akiknél az EF<35%, enoxaparinnal végzett
terdpids antikoagulacioét kell alkalmazni, legalabb a kor-
hazi elbocsatas utdni 2 hétig. Az ambulans terdpids eno-
xaparin hosszabb ideig torténd adagolasanak indikdcioi a
kovetkezok:

— szivkoszortér-ancurysma >10,0 z-pontszimmal (ha-
tarozatlan idejd kezelés),

— dokumentalt thrombosis (23 hénapig tartd kezelés a
thrombus megszlinéséig) vagy fenndllo, mérsékelt-
sulyos bal kamrai diszfunkcio.

Azoknal a PIMS-betegeknél, akik nem felelnek meg a
fenti kritériumoknak, az antithrombocyta- és antikoagu-
lacios terdpids megkozelitést a beteg thrombosiskockiza-
tahoz kell igazitani [1, 2].

Munkacsoportunk — az amerikaival szemben — nem
javasolja a warfarin alkalmazasit. Legalabb 5-7 napig
tart felépiteni, és addig is LMWH-t kell adni. Szintet kell
a felépités kozben ellendrizni, és tudjuk: egyéb gyogy-
szerek ¢és az étkezés is befolydsolja az INR-értéket. Rovid
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tava antikoaguldlds esetén (mint PIMS-ben) sokkal biz-
tonsagosabbnak tartjuk az LMWH adasat.

A Nemzetkozi Thrombosis és Haemostasis Tdrsasag
gyermekgyogyaszati albizottsiga (International Society
on Thrombosis and Haemostasis, Pediatric/Neonatal
Hemostasis and Thrombosis Subcommittee) jelentds
thrombosiskockidzatot lit a normalérték felsé hatirinak
Otszorosét meghaladé D-dimer-értékben, ezért joval ak-
tivabb ajdnlast fogalmaztak meg: jelent6sen emelkedett
D-dimer-érték, illetve egy vagy tobb rizikéfaktor jelen-
léte esetén is antikoaguldciot javasolnak [68] (3. dbra).

Meg kell jegyezni ugyanakkor, hogy gyermekkorban a
D-dimer gyulladdsos betegségekben erdsebb kapcsolatot
mutat az immunvalasz intenzitdsaval, mint a thrombosis
rizikéjaval [66]. Sokan meglehetGsen megbizhatatlan
biomarkernek tartjak a thromboembolids betegségek di-
agnozisaban és rizikobecslésében, ezért nem javasoljak,
hogy az antikoagulaciés profilaxis sziikségességét ezen
paraméter alapjin dontsiik el [66, 69].

A profilaxist minden esetben a riziké6tol fiiggGen
javasolt alkalmazni

A gyermek egyéni és csaladi anamnézisének ismerete se-
giti a rizikdbecslést. A csaladi anamnézisbdl kiemelendd
az egyenes agu rokonok kozott ismert thrombophilia,
fiatalkori thromboembolids esemény, habitudlis vetélés.
A gyermek anamnézisében fontos a koribbi throm-
boembolids esemény, esetleges ismert thrombophilia
(protein C, protein S, antitrombin-III-deficientia, az V.
faktor Leiden-mutacidja, II. faktor G20210A, antifosz-
folipid-ellenanyagok jelenléte), valamint az esetleges
tarsbetegségek ¢és azok kezelése. Rizikot jelentenck a

Profilaxis javasolt Emelkedett D-dimer (>5x ULN)
rizikotényezdk esetén: esetén profilaxis javasolt
* Obesitas rizikotényezotol fiiggetleniil
» Aktiv malignitas (Akar a kérhazbol torténd
« Exacerbalt CF PIMS elbocsatas utdn még 30 napig!)
« IBD, JIA, SLE shub
* Congenitalis

szivbetegség ;
* [smert thrombophilia COVID-CRS di;(l):‘llll %&l&;{
* Serdiild napi 1x v. 2x sc.
+CVK

« JelentOs fert6zés

Manifeszt COVID-19

Parhuzamosan adott
<5 mg/ttkg/nap aszpirin
nem kizar6 ok!

Aszimptomatikus SARS-CoV-2-infekcio

3. abra Thromboembolia-profilaxis PIMS-ben [68]

CF = cystas fibrosis; COVID-19 = koronavirus-betegség 2019; COVID—-CRS = koronavirus-betegség—citokinfelszabadulds-szindréma; CVK = cent-
rdlis vénas kanil; IBD = gyulladdsos bélbetegség; JIA = juvenilis idiopathids arthritis; LMWH = kis molekulatomeg( heparin; PIMS = gyermekkori
sokszervi gyulladdsos szindréma; SARS-CoV-2 = stlyos akut 1éguti tiinetegyiittest okozo6 koronavirus-2; SLE = szisztémds lupus erythematosus; ULN

= a normdlérték fels§ hatdra
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kovetkezd tarsbetegségek, allapotok: obesitas, malignitas
és annak kezelése, exacerbalt cystas fibrosis, IBD, juveni-
lis idiopathias arthritis, SLE, congenitalis szivbetegség,
centrdlis vénas kantil viselése, immobilizicié, hormonke-
zelés  (fogamzasgatld szedése), dohanyzis, szepszis,
nephrosisszindroma, perioperativ idészak, gépi lélegez-
tetés. A rizikobecsléskor figyelembe kell venni a gyermek
életkorat is. A serdiil6kor utin a gyermekek thrombosis-
rizik6ja megegyezik a felnSttekével.

Munkacsoportunk javaslata szerint a thrombosisprofi-
laxisrdl a csaladi és az egyéni anamnézis, a beteg klinikai
allapota és a velesziiletett/szerzett rizikofaktorok értéke-
lése alapjan dontsiink. Stalyos és kozepesen stilyos PIMS
esetén, ha a D-dimer-érték meghaladja a normdlérték
felsé hatdranak Otszorosét, rizikofaktortodl fiiggetlendil
indokoltnak tartjuk az antikoagulalist. Egyéb esetben
egy vagy tobb rizikéfaktor csatlakozdsa esetén javasolt az
LMWH-profilaxis. Az aszpirinkezelés sorin az ACR-
ajanlast javasoljuk kovetni.

A thrombosisprofilaxis megkezdése elStt figyelembe
kell venni a gyermek esetleges vérzéskockdzatat is: példa-
ul alacsony thrombocytaszdm, aktudlisan betiltetett cent-
ralis vénds kaniil, egyéb ismert vérzékenység. A terapias
dontést befolydsolja a gyermek vesefunkcidja is. Besz-
kiilt vesefunkci6 esetén LMWH helyett standard heparin
(frakciondlatlan) alkalmazasa javasolt iv. (az anti-Xa-akti-
vitds céltartomdnya: 0,1-0,35 U/ml).

Az antikoagulins kezelés mellett javasolt mechanikus
thrombosisprofilaxis (kompresszios harisnya) alkalmazasa
is.

Antiviralis és antibakterialis kezelés

A PCR-vizsgilattal vagy antigénteszttel SARS-CoV-
2-pozitivitdst mutaté, PIMS-ben szenvedd gyermekek-
ben megfontolandé az antiviralis kezelés, az elsGként
vilasztandé antiviralis szer a remdesivir. Minden beteg-
ben parenteralis antibiotikumkezelés inditdsa javasolt,
ezt a klinikai kép, illetve a tenyésztési eredmények alap-
jan kell megvalasztani, illetve leallitani. Azoknak a gyer-
mekeknek, akik teljesitik a toxikus sokk szindréma krité-
riumait, a széles spektrumd antibiotikum mellett
klindamicint is kell adni. A kezdeti mikrobioldgiai vizs-
galatok eredményeinek elkésziiltét nem sziikséges meg-
varni a nagy dozisu szteroidkezelés, illetve az IVIG-tera-
pia elinditasa el6tt [3].

Munkacsoportunk véleménye szerint antivirdlis ke-
zelésre csak kivételesen ritkdn van sziikség. Az akut
COVID-betegség is jarhat hyperinflammatiéval, amely a
PIMS klinikai képére is emlékeztethet. Ezeket nem tart-
juk valédi ,,overlap ” szindromdnak.

A hazaengedés feltételei

A j6 altalanos dllapota, legalidbb 24 6rija laztalan, stabil
cardialis funkciéval rendelkezd beteg bocsathatéd ottho-
niba. A PIMS-beteg kovetése javasolt a hazabocsatas
utan 1-2 héttel, majd 6 hét mulva, az ellenérzés alkalma-
val sziv-ultrahangvizsgalatnak is torténnie kell. Azoknal a

betegeknél, akik esetében coronariaérintettség is fennall,
illetve valamilyen szerv mtkodésének tamogatasat igé-
nyelték, multidiszcipliniris kovetés sziikséges, amelyben
gyermekkardiolégusnak és gyermekreumatolégusnak is
részt kell vennie [3].

Anyagi tamogatis: A kozlemény megirdsa, illetve a
kapcsolédd  kutatbmunka anyagi tdmogatisban nem
részesiilt.

Szerzdi munkamegosztis: C. T.: A hipotézis kidolgozasa,
a kézirat megszovegezése. A. N., D. A., G. A, A. L.,
K.J.,Cs. M, E. B., H. Zs., K. Kr., K. R, K. Ki., K. V.,
M. B.,D. T., Sz. Zs., T.A., T. K., T. And., O. B., V. H.,
V.Cs.,,W.DP.,Sz. Z., K. G., Sz. A.: A kézirat Osszeadlliti-
sa, véleményezése. A cikk végleges valtozatat valamennyi
szerzG elolvasta és jovihagyta.

Evdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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