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"URAM, MENTSD MEG GYERMEKEINKET.
MENTSD MEG ERTELMUKET,

HOGY ROMLOTTSAGUNK NE RONTSA MEG OKET.
MENTSD MEG ELETUKET, HOGY FEGYVEREK,
MELYEKET MASOK ELLEN KOVACSOLUNK,

NE OKET PUSZTITHASSAK,

HOGY JOBBAK LEHESSENEK SZULEIKNEL,
HOGY EPITHESSEK ONNON VILAGUKAT,

A SZEPSEG, TISZTESSEG, OSSZHANG,
JOAKARAT ES MELTANYOSSAG VILAGAT.
MELYET A BEKE ES A SZERETET KORMANYOZ
MINDOROKKE."

(SZENTGYORGYI ALBERT)
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Bevezetés

A Velesziiletett Fejlodési Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa 2003. év adatait feldolgozo
kiadvany célja, hogy a korabbi évek gyakorlatanak és az adatgyiijtésre vonatkozo torvényi eléirdsoknak
megfelel6en munkéankrol széles kdrben tajékoztatast nyajtsunk a hazai szakemberek szamara.

Az éves jelentés elsé részében bemutatjuk regiszteriink mitkddésének modosult torvényi hatterét,
munkdnk sajatossagait, ismertetjiik az elmult év kutatdsait, valamint a velesziiletett rendellenességek
koreredeti kutatdsaval kapcsolatban 2004-ben és 2005-ben megjelent cikkeket ¢és tudoményos
konferencidkon elhangzott el6adasokat.

A jelentés masodik részét az adatok statisztikai feldolgozasat bemutato fejezet alkotja, amelyben a
hazankban regisztralt velesziiletett fejlddési rendellenességeket kiilonbdz6 szempontok szerint mutatjuk be.
A tablazatokban az egyes bejelentett rendellenességek szamanak és prevalencidjanak részletes felsorolasa
mellett, teriileti- és id6beli megoszlasukat, nemi aranyukat, illetve terhességi kimeneteliiket rendellenesség-
csoportok szerinti bontasban tlintettiik fel. A tablazatokat szdveges magyarazat koveti, amelyben az adatok
statisztikai elemzésének rovid 0sszegzését fogalmaztuk meg.

A kiadvany bemutatott eredményei a bejelentési fegyelem szinten tartasanak, illetve javulasanak
fontossagat hangsulyozzak. Ezton koszonjik teriileti képviseldink és a bejelentd orvosok lelkiismeretes

munkajat.

1. A velesziiletett rendellenességek fogalma

A velesziiletett rendellenességek (Congenitalis anomaliak- CA-K) a magzati
életben — genetikai és/vagy kiils6 kornyezeti tényez6k hatasara - kialakulo alaki
(morfoldgiai), biokémiai vagy miikodési (funkcionadlis) zavarok, amelyeket a
sziiletéskor (vagy prenatalisan vagy sziiletés utan) észlelnek.

2. A velesziiletett rendellenességek kozegészségiigyi jelentosége

A velesziiletett rendellenességek kozegészsegiigyi jelentésége az dldozatok szaman és dllapotuk
sulyossagan mérhetd le.

. Eléfordulasi gyakorisaguk — 6-7%
. Hazéankban a 10 legf6bb halalok kz¢é tartoznak

. A csecsemOhaldlozas masodik legfontosabb okat képezik (a perinatalis mortalitds 20-25 %-ért, az
érett ujsziilottek feléért feleldsek)

. Defekt allapotot jelentenek: teljes gyogyulds csak ritkadn valosithaté meg, az optimalis megoldas a
megeldzés

. A dysmorph magzatot viseld anyak terhességei gyakrabban végzddnek vetéléssel, korasziiléssel,
halvasziiléssel. A korai vetélések 10-15%, a halvasziiletések 50%-aban igazolhatok magzati
rendellenességek.

. A szelekciot taléld magzatok nodvekedési visszamaradottsaga, 0jsziilottkori adaptacids zavara

altalanosnak mondhato.



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl
3. A nyilvantartas célja

Az egyes bejelentett fejlédési rendellenességek el6fordulasi gyakorisaganak és megelGzésiik
lehetdségeinek meghatarozasa mellett az ellatasra szoruld karosodott személyek szamanak ismerete, amely
az orvos-egészségiigyi és szocialis ellatas tervezéséhez nyujt segitséget.

A nyilvantartas célja

e az,egészség-ligy” szerepldinek informalasa, motivalasa
a dontéshozok figyelmének felkeltése
adatok nyujtasa a prenatalis szlirések hatékonysaganak elemzéséhez
a megeldzés eldsegitése
tudomanyos kutatds szdmara alapadat szolgéltatdsa
nemzetkdzi egyiittmikddés

4. Jogszabalyi kornyezet

A nyilvantartas miikodését az 1997. évi torvény XLVIL torvény az egészségiigyi €s a hozzajuk
kapcsolodo személyes adatok kezelésérdl és védelmérdl irja elo:

16.§ Amennyiben az érintett jsziilott a Betegségek Nemzetkozi Osztalyozasa
szerinti valamely velesziiletett rendellenességben szenved, a 4.§ (1) bekezdés b)-C)
pontjai és a (2) bekezdés b) pontja szerinti célbol a betegellaité az érintett
személyazonositdo és egészségiigyi adatait, valamint torvényes képviselgje nevét és
lakcimét tovabbitja a "Johan Béla" Orszagos Kozegészségiigyi Intézet altal vezetett
Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa részére.

10. § Adatkezelés esetén az egészségiigyi ellatéo halozaton beliil az egészségiigyi és
személyazonosité adatok tovabbithatdk, illetve dsszekapcsolhatok (olyan idépontig és
mértékig, amig feltétleniil sziikség van ra az intézkedések megtételéhez).

2004. évi XXVL torvény 41. §-a az 1997. évi torvény XLVIL torvény az egészségiigyi €s a hozzajuk
kapcsolodo személyes adatok kezelésérdl és védelmérdl 16. §-at modositja:

»16. § (1) Amennyiben az érintett ujsziillott vagy csecsemd a Betegségek
Nemzetkozi Osztalyozasa szerinti valamely velesziiletett rendellenességben szenved, a 4.
§ (1) bekezdés b)-c) pontjai és a (2) bekezdés b) pontja szerinti célbdl a kezelést végzo
orvos az érintett személyazonosité és egészségiigyi adatait, valamint térvényes
képviseldje nevét és lakcimét tovabbitja a kiilon jogszabaly szerint vezetett Velesziiletett
Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa részére.

(2) Amennyiben a magzatnal olyan elvaltozast észlelnek, amely velesziiletett
rendellenességet eredményezhet, az (1) bekezdés szerint kell eljarni azzal, hogy az
érintett személyazonosité adatain a varandos né adatait kell érteni.”

A 2005. évi XLIX. torvény a kotelezd egészségbiztositas ellatasairdl szolo 1997. évi LXXXIIL térvény és
egyéb, az egészségliggyel Osszefiiggd torvények moddositasarol 26. §-a az Eiak. 16. §-a az alabbi (3) és (4)
bekezdéssel egészil ki:

»(3) A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartiasat vezeté szerv az (1)
bekezdés szerint hozza beérkezett adatok alapjan a velesziiletett fejlodési
rendellenességek feltarasa céljabol, azok megel6zése érdekében elkészitett kérddivet
megkiildi a gondozast végzé teriileti véd6éno szamara, aki azt a torvényes képviselo
onkéntes tajékoztatasa alapjan Kitolti, és visszakiildi a Velesziiletett Rendellenességek
Orszagos Nyilvantartasa részére.

(4) Spontan vagy indukalt magzati halilozas, illetve halvasziiletés esetén a (3) bekezdés
szerinti kérdéivet a kezel6orvos tolti ki.”
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Az idézett torvényi szabalyozas 3. és 4. pontja a VRONY adatbazisara épiilé velesziiletett fejlédési
rendellenességek okait vizsgald Koroki Monitor rendszer miitkddésére vonatkozik.

5. A bejelentés modja

A bejelentés kizarolag orvosok dltal, az e célra rendszeresitett nyomtatvanyon torténik. A
bejelentés minden észleld orvos kotelessége.

A bejelentések alapvetéen négy forrasbol érkeznek:

(1)  Sziilészeti intézmények, ahol a rendellenes gyermekek sziiletése torténik

(2) Gyermekgyogydaszati intézmények, ahol a rendellenes gyermekeket kezelik

(3) Korbonctani intézmények. A rendellenességgel stjtott csecsemd-halottak és halvasziiletések esetén
a patologusok jelentenek és a boncjegyz6konyv részletes masolatat, megkiildik a VRONY -nak

Az alabbi folyamatabra a rendellenességek feldolgozasanak menetét mutatja be.

RENDELLENESSEG ESZLELESE
Egészséguigyi intézmények rendellenességet diagnosztizal6 orvosai
(diagndzis felallitasa, vagy egy éves statusz-vizsgalat soran)

l

Adatok kuldése a VRONy
részére
(bejelentd lap)

|

Erkezé bejelentés:

- fogadasa - ellenbrzése
- pontositdésa - iktatasa
- rogzitése

/ N

Lekérdezés és adat elemzése: Adat tovab_b tasa Iforokn
Monitor felé
a./ rogzitett dsszeallitast / speciélis szempontok szerint
lekérdezesek torténd levalogatast kovetsen /
b./ szabadon definialt v
lekérdezések
Kérddivek Kipostazasa
teriletileg illetékes véddnd részére.
/ adatlap kitoltése, visszakiildése,
rogzitése, értékelése/
L, 3 Statisztikai feldolgozast koveté
Esethalmozd6das észlelése visszajelzés a jelenté felé
~kivizsgalas meginditasa -hazai jelentések dsszeallitasa
-lefolytatasa
-meghozott intézkedések -eseti jelentések dsszedllitasa
dokumentélasa R . i iy
-nemzetkozi jelentések dsszedllitasa

Adatszolgaltatok korébe tartoznak a gyermekorvosi ellatassal foglalkoz6 haziorvosok tagjai,
szlilészek, neonatologusok, kardiologusok, ortopéd orvosok, belgyogyaszok, sebészek, fiil-orr-gégészek,
szemészek, urologusok, endokrinologusok, bérgydgyaszok és gyermekgyogyaszok. A rendellenességet
diagnosztizalé kromoszoma-laboratoriumok és genetikai kozpontok ugyancsak a bejelentésre kotelezettek.
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6. A VRONY monitor funkcidja

A monitor funkcio a velesziiletett rendellenességek idébeli és térbeli halmozddasanak érzékeny
indikatoraként az 0j keletii, artalmas teratogén hatdsok minél korabbi felismerését és megfeleld intézkedések
kapcsan azok megsziintetését célozza.

Megvalositasadhoz a sziiletéskor vagy kozvetleniil utana konnyen és egyértelmiien korismézhetd
fejlédeési rendellenességek havonkénti, negyedévenkénti gyors értékelésére van sziikség. Ennek érdekében
bizonyos congenitalis abnormitdsok negyedévenkeént is értékelésre keriilnek. Ezeket az adatokat a feliigyelet
megkiildi a fejlodési rendellenességek nemzetkdzi monitorjanak, az International Clearinghouse for Birth
Defect Monitoring Systemsnek, ami lehet6vé teszi a velesziiletett rendellenességek  nemzetkozi
monitorozasat és a nemzetk6zi gyakorisagi trendek értékelését is.

A rendszer miikodésének jogi szabalyozasat a 2005. évi XLIX. torvény a kotelezd egészségbiztositas
ellatasairol szolo 1997. évi LXXXIIL. torvény és egyéb, az egészségiiggyel Osszefiiggd torvények
modositasarol 26. §-a tartalmazza, amely az Edak. 16. §-at a (3) és (4) bekezdéssel egésziti ki.

7. A VRONY nemzetkozi kapcsolatrendszere

A Humangenetikai és teratologiai osztalyon mikddé Velesziiletett Rendellenességek Orszagos
Nyilvantartasa 1974 o6ta alapitdé és teljes jogh tagja az International Clearinghouse for Birth Defects
Monitoring Systems-nek, amelynek kozpontja Romaban van. A nemzetkdzi szervezet a www.icbd.org
honlapon érhet6 el.

A Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet a térbeli és idébeli rendellenesség halmozodasok
nemzetk6zi monitorozasa céljabol negyedévenként jelentési kotelezettséggel tartozik az International
Clearinghouse for Birth Defects Monitoring Systems (ICBDMS) felé, amely évente kiadvanyban teszi kozzé
a tagorszagok altal bekiildott adatokat. A jelentésre kotelezett velesziiletett rendellenességek és kromoszoéma
artalmak tilnyomo6 része a magzati életben, sziiletéskor, vagy roviddel sziiletés utan észlelhetd. A
Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet negyedévenként lezarja és Osszegzi a bejelentett eseteket, igy a
késon bejelentett esetek nem keriilnek be a nemzetkdzi rendszerbe, csak a VRONY éves jelentésben
keriilnek bemutatasra.

Az alabbi tablazatban a 2005. évi jelentés Osszesitett negyedéves adatai lathatok.

Baseline | Expected
rate number Observed O/E
Rate per

Malformation Number 10.000

Anencephaly 0,80 1,91 1 0,42 0,52
Spina bifida 2,60 6,22 5 2,09 0,80
Hydrocephaly 2,10 5,02 6 2,51 1,20
Cleft palate 3,21 7,67 8 3,35 1,04
Total cleft lip 9,03 21,59 15 6,27 0,69
Oesophageal atresia 1,57 3,75 5 2,09 1,33
Anorectal atresia 1,33 3,18 1,25 0,94
Hypospadias 21,79 52,09 65 27,19 1,25
Limb reduction deformity 2,71 6,48 5 2,09 0,77
Omphalocele 0,90 2,15 2 0,84 0,93
Down syndrome total cases 8,18 19,55 25 10,46 1,28
Down syndrome total cases under 35 15

Down syndrome 35 and over 10

Down syndrome unknown 0
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7.1. Az International Clearinghouse 2005. évi konferencidja (Malta, St.Julians Bay)

Az International Clearinghouse for Birth Defect Monitoring System (ICDBMS) mualt évi
taldlkozojan a tagorszdgok egyontetli szavazasa értelmében a nemzetkdzi szervezet 2005-t6l szélesebb
korben kivan tevékenykedni, ennek megfeleléen neviik is valtozott: International Clearinghouse for Birth
Defect Surveillance and Research-re (ICBDSR).

Az ICBDSR 1. talalkozojat 2005-ben szeptember 17-21-én, Maltan rendezték meg. A talalkozon a
tagorszagok képvisel6i beszamoltak a leglijabb kutatdsi eredményeikr6l €s a nemzetkdzi szinten folyd
munkak tovabbi terveit beszélték meg.

A magyar regisztert Puho Erzsébet és Szunyogh Melinda képviselte, mindketten eléadassal vettek
részt a konferencidn. Az eldadasok témajat minden évben a kutatdsi feladatok alapjan el6térbe helyezett
kérdések alapjan hatarozzak meg. Idén a terhesség alatti gyogyszerszedés €s a teratogén hatasok vizsgalata
volt a fokuszban. A magyar regiszter fiatal képviseldinek eldadédsai a f6 témanak megfelelden a hazai
gyogyszerfogyasztas utobbi években megfigyelhetd jellemzoit, illetve az antibiotikum terdpia és terhesség
kapcsolatat mutattak be a VRONYy adataira épiilé Koroki Monitor kérdoivei alapjan.

8. Europai regiszterek kollaboracidoja (EUROCAT)

Az Europai Unioban nem miitkddik egységes rendszer a velesziiletett fejlodési rendellenességek
regisztralasara. Az egyes orszdgok sajat regisztereinek kollaboracidja révén mukodtetnek kozponti
adminisztraciot (EUROCAT, European Surveillance of Congenital Anomalies), amit a tagorszagok és
elsésorban az Eurépai Unid tdmogatasaval tartanak fenn. A kozpont jelenleg Irorszagban miikodik (Ulster
University), amelynek honlapja www.eurocat.ulster.ac.uk cimen érhet6 el. Ez a centrum évente tobb mint
10000 eset regisztralasat oldja meg.

A programban szerepld regiszterek szamara kialakitottdk azokat az adatmindségi
minimumfeltételeket, amelyek az egyiittmiikodésben valo részvétel feltételeinek szamitanak. (A régzitendd
adatok: sziiletési id6, nem, sziiletési suly, terhesség tartama, anya életkora, terhesség kimenetele
[élvesziiletés, halvasziiletés, spontan abortusz, indukalt abortusz], egyes/tobbes sziilés, malformaciok,
szindromak, monogénes 6roklddésti korképeknél a McKusick kod).

A kollaboraci6 elssorban az orszagok adatainak bekiildésébol, kozponti feldolgozasabdl, illetve az
eredmények publikalasabol all. Ezen tul kutatasi projektek és a regiszterek mitkddtetésének belso fejlesztése
tartozik az alaptevékenységhez.

A magyarorszagi regiszter 2003-t6l teljes jogi tagja az EUROCAT-nek. A hazai
adatfeldolgozas korabban kialakitott rendszerének atdolgozasaval a hazai rendszer mar megfelel a
minimumfeltételeknek. Az adatbejelenté lapok tartalma alapjan lehetéség nyilt az EUROCAT
szabvanynak megfelel6 feldolgozasi rendszer kialakitasara.

8.1. EUROCAT 2005. évi konferencidja
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9. Valtozasok a VRONY rendszerében

9.1. EFRIR

Az EFRIR (Epidemiologiai Feliigyeleti Rendszer és az azt tdmogatd Informatikai Rendszer) az EU
Phare program révén lehetové tette a miiszeres, informatikai, infrastrukturalis fejlesztéseket, melynek
eredményeképpen az osztalyunkon mikodo Velesziiletett Rendellenesség Orszdgos Nyilvantartas ¢és
Feliigyelet surveillance munkéja a kozelmultban jelentdsen korszer{isodott.

Az osztalyon miikddo feliigyeleti rendszer tesztelése befejez6dott, az adatok rogzitése €les lizemben
mar az Uj rendszerben torténik. Bejelentd lap elektronikus fogadokészsége az EFRIR rendszerében az
adatvédelmi okok miatt tovabbra sem megoldhatd, hasonléan az on-line jelentés lehetéségéhez. Megoldott
viszont a VRONY Bejelentdlap elektronikus letolthetéségének lehetdsége, az Orszagos Epidemiologiai
Kozpont honlapjardl télthetd le a kdvetkezd cimen: http://www.oek.hu/humangenetika .

9.2 VRONY Teriileti Képviselok

A Huméngenetikai és teratologiai osztaly megyei ANTSZ latogatasai soran fogalmazodott meg a
gondolat, hogy teriileti szakemberek segitségét vegyiik igénybe a feliigyelet munkéjanak konnyebb
koordinalhatosaga érdekében. A teriileti képviselok rendszerének kialakitasat az orszagos bejelentési
fegyelem romlasa is alatamasztotta, mivel a bejelentés rendjét elrendeld torvény ellenére (1997. évi. XLVIIL
¢s a 2004. évi XXVL torvény), a rendellenességeket hianyosan jelentették, amelynek hatdsidra a
nyilvantartas altal szolgaltatott adatok aranya messze elmaradt a vart értéktdl. Az Osztaly vezetése Ugy
dontdtt, hogy VRONY Teriileti Képviselok segitségével személyes kapcsolatot alakit ki a bejelentokkel. A
rendszer kiépitéséhez az ANTSZ megyei intézeteit vezetd Tisztiféorvosok tamogatasat kértiik. Az altaluk
megnevezett szakemberek a Humangenetikai osztdly munkatarsai altal szervezett oktatison vettek részt,
majd a megszerzett ismeretekbdl sikeres vizsgat tettek. A teriileti képviselet 2004. juniusdban a megyei
intézetek munkatarsainak VRONY képvisel6i megbizolevelének atadasaval indult el hivatalosan.

A teriileti képvisel6k munkdja két pontban foglalhatd ossze.

1. Kapcsolattartas az adott teriilet korhazaiban a VRONy bejelentésekért kinevezett felelésokkel. A
Feliigyelet altal elkészitett, megyékre ¢és intézményekre bontott t4jékoztatd anyagok
attanulmanyozasa, az esetbejelentések teljességének egyeztetése.

2. A Feliigyelet tajékoztatisa a helyi sajatossagokrol, a bejelentésekkel kapcsolatos gondokrol,
problémakrol és eredményekrol.

Teriileti 0sszekotdé munkatarsaink segitségével a bejelentések adatmindsége magasabb szintre
emelhetd, a bejelentdk és a kozpont kozotti kapcsolat személyesebb jelleglivé valik, gyorsabb reagalas
valdsithatd meg az esetleges tér vagy idébeli halmozdodasok észlelésekor.

A sikeres vizsgat tett teriileti képviseldink 2005. juniusaban 3 napos tovabbképzésen vettek részt. A
rendezvény célja (1) a kozel egy éve miikods teriileti képviseleti rendszer megyei ANTSZ vezetés altal
delegalt, azonos munkat végzd tagjai kozelebbrél megismerhessék egymas munkajat; (2) a képviseldk
VRONY 06sszekotoként végzett munkajuk soran szerzett egyéni tapasztalataikat kicserélhessék, (3) a
velesziiletett rendellenességek ¢€s prenatdlis diagnosztika targykorében ismereteiket bovitsiik, (4) a
bejelentések hatékonysaga és annak mindsége novekedjen.

Munkatarsaink beszamoldikben nem csak a tevékenységiik soran tapasztalt negativ és pozitiv
tényezoket fogalmaztdk meg, hanem tobb, a jovobeli munkdjukat segitd javaslatot terjesztettek eld; a
bejelentdkkel személyes talalkozasok alkalmaval javitsak a kommunikaciot, a kormanyrendelet betartasdhoz
egységes fellépés kidolgozasanak igényét jelezték; a haziorvosi és a szakorvosi értekezleten aktiv
részvételiiket szorgalmaztak a VRONY képviseletében.

A teriileti képviseld rendszer kialakitasanak hatasara és a 2002-es évre elrendelt retrospektiv
adatpétlas eredményeként a VRONY bejelentések aranya tobb mint 10 ezrelékkel novekedett (37,3
ezrelékes orszagos gyakorisagrol 48,58 ezrelékre nétt)
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VRONY teriileti sszekotbink:

Baranya megye
Békés megye

Bacs-Kiskun megye
Borsod-Abatj-Zemplén megye
Csongrad megye

Fejér megye

Févaros

Gyo6r-Moson-Sopron megye
Hajdu-Bihar megye

Heves megye

Jasz-Nagykun-Szolnok megye
Komarom-Esztergom megye
Nograd megye

Pest megye

Somogy megye
Szabolcs-Szatmar- Bereg megye
Tolna megye

Vas megye

Veszprém megye
Zala megye

Dr. Németh Katalin

Dr. Benedekfy Katalin
Klimentné Keszthelyi Magdolna
Téren Andrea

Dr. Papp Katalin

Gyurisné Pethd Zsuzsanna
Dr. Tassy Péter

Dr. Sziics Erzsébet

Burkali Bernadett

Dr. Matolayné Szabé Eva
Kaplar Annamaria

Szeremi Mdria

Kovacs Istvan Zoltan

Dr. Rago Marta

Viamos Magdolna

Molnarné Dr. Sandor Margit
Katko Orsolya

Lengyelné Koczka Szilvia

Dr. Szollosiné Maller Monika
Zsitnyar Péter

Rottenbacher Erzsébet

Dr. Borcsanyi Monika
Borondy Jozsefné

Horvath Mihalyné

Parragi Katalin

Horvath Gabriella

10. Tudomanyos munka

10.1. Kutatdasi projektek

A terhesség alatti gydgyszerszedés, a terhességi komplikacidk és az izolalt archasadékok kozotti Osszefliggés
vizsgalata

Az ETT Aaltal tamogatott 3 éves (2003-2005) kutatasi projekten beliil folytatodott az archasadékok
koreredeti vizsgalata. Az izolalt archasadékok - a rendellenesség feltiind volta és a magas sziiletéskori
prevalencianak koszonhetben (minden 750 sziilésre jut egy eset) - a legintenzivebben tanulmanyozott
fejlodési rendellenességek kozé tartoznak. A korokok valoszinlileg genetikai és kornyezeti tényezok
interakciojara vezethetok vissza.

Vizsgalatunk célja a terhesség alatti gyogyszerkezelés és az izolalt archasadékok kozotti lehetséges
korrelacio analizise volt. Ennek érdekében eset-kontroll vizsgalatot végeztink a Velesziiletett
Rendellenességek Koroki Monitor 1980-1996 kozotti populacios adatbazisaban, amelynek soran valamennyi,
késébb archasadékos gyermeket sziilt nd terhesség alatti gyogyszerszedését értékeltiik és az eseteket sziilt
anyak adatait Osszehasonlitottuk az illesztett kontrolll populacié adataival (olyan anyakéval, akik
rendellenesség nélkiili gyermeket hoztak a vilagra = egészséges kontroll), valamint olyan anyakéval, akik
mas tipusu rendellenességes gyermeket hoztak a vilagra (rendellenes kontroll).

A gyogyszereket a rendellenességek kialakulasdanak kritikus periodusai szerint két kategoriaba
soroltuk. Az ajak- és szajpadhasadékok kritikus periddusa az utolsé menstruacio els6 napjatol szamitott 49 és
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64 nap kozotti idészak, azaz a 7.0- és 9.1 hét kozotti periddus (a masodik hénap utolso hete és a harmadik
hoénap elso hete), a szajpadhasadékok kritikus periddusa a az utolsdé menstruacid elsé napjatol szamitott 70-
99 nap kozotti idészak, azaz a 10.0 és 14.1 hét kdzotti periodus (a harmadik honap utolsé két hete és a
negyedik honap els6 két hete).

A terhességi komplikaciok kozott a hanyinger, hdnyas, fenyegetd vetélés és korasziiletés, stb.
eléforduldsat tekintve nem volt kiillonbség se az ajak- és szajpadhasadékos, se a hatsd szdjpadhasadékos
esetek és rendellenes kontrolllok kozott. A sulyos hanyinger és hanyas prevalenciaja alacsonyabb volt az
ajak- és szdjpadhasadékos és hatso szdjpadhasadékos csoportban, mint a populdcios kontroll csoportban.

Az ajak- és szajpadhasadékos gyermeket sziilt anyak csak két gyogyszert (amoxicillin-Augmentin és
oxprenolol — Trasicor) szedtek gyakrabban a populacios és rendellenes kontroll gyermeket sziilt anyaknal.
Ezen tal Quarelin-t gyakrabban hasznaltak a populacios kontrolllnal, (de a rendellenes kontrollnal nem). A
phenytoin (Diphedan) tartalmu gyogyszer hasznalat gyakoribb volt az eseteket sziilt anyaknal, mint a
rendellenes kontrollnal, (de a populacios kontrollnal nem).

A szajpadhasadékos gyermeket sziilt anyak csak oxytetracycline-t (Tetran-B) szedtek gyakrabban
mind a populécios, mind a rendellenes kontrolllokkal sszehasonlitva. Hat gyogyszercsoportot (allylestrenol,
promethazine, chlordiazepoxide, oxprenalal, paracetamol, promethazine, carmazepine) az esetet sziilt anyak
gyakrabban szedtek a populacios kontrollokénal, (de a rendellenes kontrollnal nem). Ezen tul egy furcsa
Osszefiiggést észleltiink: a clortrimazole-t ritkabban alkalmazték az eseteket sziilt anyak, mint a populéacios és
kontroll anyak.

Konkluzioként elmondhato, hogy a vizsgalatunk néhany gyogyszer esetén felvetette a kockazati
tényez6 lehetGségét az izolalt ajak- és szajpadhasadékok és a hatso szajpadhasadék esetében, ezek a
megallapitasok azonban tovabbi megerdsitést igényelnek. Ugyanakkor vizsgalatunk epidemiologiai-
statisztikai értékelése alapjan feltételezhetd, hogy az archasadékok koreredetében csak limitalt szerepe van a
gyogyszerszedésnek.

A human choriogonadotropin eset-kontroll tanulmanyon torténé epidemioldgiai vizsgalata.

A human choriogonadotropint (HCG) parenteralisan alkalmazzdk az infertilis n6k kezelésére és
terhes noknél fenyegetd vetélés, vagy ismétlédé spontan vetélés megelézésére. Bar allatkisérletekben
kimutattdk a HCG teratogén kockazatat, velesziiletett rendellenességekre vonatkoz6 eset-kontroll
epidemiologiai tanulmanyt még nem végeztek olyan ndk utddaiban, akiknél terhesség alatt HCG kezelés
tortént. A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa populacios adatbazisan alapuld Koroki
Monitor adatbazisa lehetdséget nytjtott a HCG lehetséges teratogén kockazatanak becslésére. Az eset-
illesztett kontroll vizsgalatban 83 (0.36%) eset, és 97 (0.25%) kontroll anya részesiilt HCG kezelésben a
terhesség els6 trimeszterében (POR 95%-0s Cl: 1,6 1,2-2,1). Az 0Osszes (sziiletéskori €s magzati)
velesziiletett rendellenesség prevalenciaja valamivel magasabb volt azoknal a ndknél, akiknek infertilitas
miatt HCG kezelésre volt sziiksége. Ugyanakkor nincs 0sszefliggés az eseteknél észlelt magasabb aranyt
HCG kezelés és az egyes velesziiletett rendellenesség csoportok kdzott.

A terhesség elsé trimeszterében parenteralisan alkalmazott HCG kezelések terhesség kimenetelére
gyakorolt hatasat is vizsgaltuk. Az ujsziilottek kozott enyhe fia-tobblet mutatkozott (p=0,06), az ikrek aranya
kissé megnovekedett, de az atlagos gesztacios id6 és sziiletési suly nem mutatott kiilonbséget. Nem
mutatkozott eltérés a korai és késoi sziiléseket, valamint a kis és nagy sziiletési suly eloszlasat illetéen sem.
Konkluzioként elmondhato, hogy a terhesség elsd trimeszterében alkalmazott HCG kezelés nem mutat
Osszefiiggést se az id6 elotti sziiletéssel, se a kis sziiletési sullyal.
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VI. Magyar Genetikai Kongresszus XII1. Sejt- és Fejlodésbiologiai Napok Eger, 2005. aprilis 10-12.
Métneki Julia, Puhé Erzsébet, Szunyogh Melinda, Sandor Janos és Czeizel Endre:
Concordans ¢és discordans velesziiletett rendellenességek a Magyarorszagon 1970-2004 kozott
regisztralt 6sszendtt ikrekben

VI. Magyar Genetikai Kongresszus XII1. Sejt- és Fejlodésbiologiai Napok Eger, 2005. aprilis 10-12
Szunyogh Melinda, Dr. Métneki Julia, Puh6 Erzsébet, Dr. Sandor Janos: A folsav szerepe a
velesziiletett fejlodési rendellenességek megeldzésében

VI. Magyar Genetikai Kongresszus XII1. Sejt- és Fejlodésbiologiai Napok Eger, 2005. aprilis 10-12.
Puho Erzsébet, Métneki Julia, Szunyogh Melinda és Czeizel Endre: Az ajak- és szajpadhasadékok
kialakulasaban szerepet jatszo kornyezeti hatasok vizsgalata

PTE AOK Orvosi Népegészségtani Intézet, Pécs. 2005. aprilis 25-26.
Béres Judit: Genetic diseases spectrum of different ethnic groups. The basis of human population
genetics.

PTE AJK Tovabbképzé Programok, Jogi Szakokleveles Csaladvédelmi Tandcsadd Képzés, Pécs. 2005.
aprilis 16
Béres Judit: VRONY, Koéroki Monitor, Biobankok miikodése, kettds adatvédelem.

Magyar Molekularis és Prediktiv Epidemiologiai Tarsasag I1. Nemzetkozi Kongresszusa, Pécs 2005. aprilis
1-2.
Szunyogh Melinda, Métneki J., Sandor J.: A folsav szerepe a velesziiletett fejlodési
rendellenességek primer prevenciojaban

Népegészsegiigyi Tudomanyos Térsasag XIV. Naggytlése. Szeged. 2005. aprilis 22-23.
Sandor Janos, Szunyogh Melinda, Puhé Erzsébet, Métneki Julia: Fejlodési rendellenességek
elofordulasanak teriileti egyenldtlenségei Magyarorszagon

OKK-OKBI XII: Primer Prevencios Forum, Egészségmegorzés — jo kdzérzet- prevencié. Budapest 2005.
majus 19.
Szunyogh Melinda, Métneki Julia, Puho Erzsébet: Fogamzoképes kort ndk életmodja és a
velesziiletett fejlddési rendellenességek megel6zésének lehetdségei.

OKK-OKBI XII: Primer Prevencios Forum, Egészségmegdrzés — jo kdzérzet- prevencid. Budapest 2005.
majus 19.
Puho Erzsébet, Szunyogh Melinda, Métneki Julia: A sziil6i szocialis helyzet és a velesziiletett
fejlodési rendellenességek kapcsolata.

A Fiatal Higiénikusok 1. Féruma. Pécs 2005. majus 20-21.
Szunyogh Melinda, Métneki Julia: Fogamzo-képes korti nék életmodja és a velesziiletett fejlodési
rendellenességek kialakulasa.
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Genetic Workshop of Slovak Academy of Sciences Pozsony, junius 27-28. 2005. janius 16.
Béres Judit: The most frequent genetic diseases in Gypsies based on Hungarian results.

Déavid Kisemberek Téarsasaga Budapest, 2005. szeptember 10.
Béres Judit: Az achodroplasia 6roklddése és a megeldzés lehetdségei.

Magyar Sziilészeti-n6gydgyaszati Ultrahang Tarsasag VIII. Nemzeti Kongresszusa. Budapest. 2005.
szeptember 16-18.
Torok Olga., Szunyogh M, Lukacs Janos., Szabé M., Szabolcsiné Burai Il1diké., Samsoni
Zsuzsanna., Métneki J.: A Down syndroma els6 trimeszteri szlirésének eredményei Magyarorszagon

Magyar Sziilészeti-Nogyogyaszati Ultrahang Tarsasag VIII. Nemzeti Kongresszusa. Budapest. 2005.
szeptember 16-18.
Sandor Janos, Szunyogh Melinda, Puho Erzsébet, Métneki Jilia: Fejlodési rendellenességek
eléfordulasanak teriileti egyenldtlenségei Magyarorszagon.

6th International Congress of the Worldwide Hungarian Medical Academy (WHMA) Budapest. August 25-
27, 2005. augusztus 29.
Szunyogh M., Métneki J., Sandor J.: Folic acid in the primary prevention of congenital anomalies.

6th International Congress of the Worldwide Hungarian Medical Academy (WHMA) Budapest. August 25-
27, 2005. augusztus 29.
Puho E.H., Métneki J., Czeizel AE.: Environmental study of cleft lip and palate in Hungary.

Kiilf6ldi konferencidkon elhangzott tudomanyos eléadasok, poszterek

European Society of Human Genetics Prague, Czech Republic 2005. May 7-10.
Szunyogh M., Puhé E., Métneki J., Sandor J., Czeizel A.: Relation between orofacial clefts and
maternal diseases in Hungary

1st Scientific Session of the International Clearinghouse of Birth Defects Surveillance and Research
(ICBDSR) -Epidemiology and Prevention of Birth Defects:, Evaluation of Medications as
Teratogens. MALTA 18th — 19th September, 2005
Erzsébet H. Puho, Dorte Kjer, Jakob Christensen, Mogens Vestergaard, Andrew Czeizel, Henrik
Toft Serensen, Jorn Olsen, Julia Métneki, Melinda Szunyogh, Janos Sandor: Use of Phenytoin,
Phenobarbital, or Diazepam during Pregnancy and Risk of Congenital Abnormalities: a Case-Time-
Control Study.

1st Scientific Session of the International Clearinghouse of Birth Defects Surveillance and Research
(ICBDSR) —Epidemiology and Prevention of Birth Defects:, Evaluation of Medications as
Teratogens. MALTA 18th — 19th September, 2005
Melinda Szunyogh, Erzsebet Puhé, Csaba Siffel, Julia Metneki , Janos Sandor: Medication use
during pregnancy in Hungary in recent years.

10.3. Civil beteg szervezetekkel valo kapcsolat

A rendellenességek koreredeti tényezbinek jobb megismerése és ennek alapjan hatékonyabb
megelézése érdekében résztvesziink a Tarsasagok, Egyesiiletek, Alapitvanyok 0&sszejovetelein
(kapcsolattartd munkatarsunk: Dr. Béres Judit). A velesziiletett rendellenességek hatterében allo korokok
ismertetése ¢és feltarasa érdekében, valamint az érintettek szamanak teljesebb kori ismerete céljabol
adatbazis egyeztetés torténik, amely segiti a civil szervezethez vald kapcsolddasukat és a sziil6i
értekezleteken valo teljesebb részvételt. Téjékoztatjuk az érintetteket az aktudlis tudoményos ¢és
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rehabilitacios eredményekrol, tanacsot nyujtunk az érintett rendellenességekrdl szolo kiadvanyok szakmai

részének Osszeallitasaban.

1. David Kisemberek Tarsasaga (Achondroplasia)

2. Végtagredukcios Egyesiilet

3. Down Egyesiilet és Alapitvany

4. Magyar Izombetegek Orszagos Egyesiilete
5. Williams Tarsasag

6. Mucoviscidosis Egyesiilet

11. Kérések a bejelentéssel kapcsolatban

Kérjik, hogy az észleld, illetve adatszolgaltatd orvos az érintett gyermekek egészségiigyi
kiskonyvében tegye meg a velesziiletett fejlodési rendellenességre vonatkozd pontos diagnozist
tartalmazo bejegyzést. Az adatszolgaltatd orvos aldirdsdval és bélyegzdjével igazolja a bejelentés
megtételét a VRONY felé a kiskonyvben. Ezzel elkeriilhetd, hogy egy rendellenességet tobb orvos is
jelentsen. Kivanatos lenne, hogy a sziil6 tajékoztatdsa is megtorténjen a bejelentés sziikségességérol.
A haziorvosok szamara a fél éves és 1 éves kori ,,statusz vizsgalat” lehetové teszi a csecsemdkorban
észlelt, esetlegesen nem jelentett fejlodési rendellenességek bejelentésének potlasat.

Kérjiik az adatszolgaltatd orvosokat, hogy a velesziiletett fejlodési rendellenességeket az észlelést
kovetd egy héten beliil jelentsék. A feligyeletnek bizonyos fejlédési rendellenességeket
negyedévente kell jelentenie az International Clearinghouse felé. Magyarorszag nemzetkdzi
kotelezettsége miatt fontos lenne, ha az aldbbi velesziiletett rendellenességek, kromoszoma-
anomdliak és sentinel artalmak észlelést kovetd, folyamatos bejelentésére kiilonds hangsulyt
helyeznének.

Velesziiletett rendellenességek, kromoszéma artalmak és sentinel anomalidk

Anencephalia Microcephalia

Spina bifida Holopsorencephalia
Hydrocephalia Anophthalmia
Ajakhasadék Anophthalmia + microphtalmia

Ajak-és szajpadhasadék
Oesophagaus atresia

Choanalis atresia, bilateralis
Vékonybél atresia/stenosis

Anorectalis atresia Rejtettheréjiiség
Hypospadiasis Meghatarozhatatlan nem
Végtagredukcios deformitas Epispadiasis
Omphalocele Holyag extrophia

Cisztas vese
Polydactylia (preaxialis)
Felso és als6 végtag redukciod

Down-kor (az anyai életkor feltiintetésével)

13-as triszomia

18-as triszomia

Prune-Belli syndréma

A felsorolt fejlodési rendellenességeken és kromoszoma anomdlidkon kiviil valamennyi
velesziiletett fejlidési rendellenesség folyamatos bejelentését virjuk a VRONY-ba 0-1 éves korig.
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12. A VRONY 2003. évi adatainak statisztikai feldolgozasa
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1. tablazat A velesziiletett rendellenességek bejelentési aranya ezrelékben, megyék szerinti bontasban 1985-2003 kozott

MEGYE 1985|1986 | 1987 | 1988 | 1989 | 1990 | 1991 | 1992 | 1993 | 1994 | 1995 | 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 (*) 2003 (*)
Baranya 42,0(43,1(32,8|40,5| 43,3 |37,1(46,9|41,1(31,1(26,9(21,1|12,9| 7,3 |12,0|22,7|27,1|36,8|254(21,3)| 20,9 (17,6)
Bécs-Kiskun 49,3|51,1(46,8(49,6| 41,9 |43,9|43,8(34,3(34,4(28,3[37,1(29,1|30,6|30,3|35,5|46,869,6|80,5(68,8)| 858 (72,0)
Békés 24,5(27,3(25,4(27,6|33,0(36,0[29,2(27,1(21,2|26,4|30,3|30,5|34,0(43,3|34,2|34,1|50,7 (43,7 (37,3)| 62,6 (53,4)
Borsod-Abaij-Zemplén |39 1|38, 6 |34,5|46,6| 40,8 [37,8|28,6|20,929,0|26,1(28,4(25,6|23,0|24,8|256 23,6356 |36,1(30,7)| 42,8 (37,1)
Csongrad 51,2(40,7 (27,8 |27,8| 19,6 |25,3(32,6(31,5(23,0(19,1|22,8|14,5|13,0(22,0(21,3|19,9|30,0 [39,1(33,4)| 41,8(356)
Fejér 51,9| 47,4 |40,5|56,3| 38,9 |41,1|33,7(28,7|28,2(27,9|26,3|24,1(17,1(22,3|27,8(23,7|350 |47,2(41,1)| 39,7 (34,2)
Gy6r-Moson-Sopron |65, 2| 64,6 | 48,1 (45,2 | 34,4 (33,8(30,0|17,6|21,6(31,8(28,9(28,3|19,1(23,9(29,4|22,9|345|564(481)| 61,1 (51,8)
Hajdu-Bihar 33,2(29,4|25,3(28,4| 255 |21,7|15,6|15,3|13,2|15,4|18,6| 8,4 | 6,4 | 18,6 |13,8|14,7|19,7 | 36,2 (31,3)| 34,8(30,0)
Heves 27,1(26,7(39,8(32,6| 38,2 |24,2|26,0(39,4|43,4(39,1|44,9|36,8(30,1(29,4|32,1(40,5]| 42,4 |355(31,0)| 35,0 (30,4)
Jasz-Nagykun-Szolnok 32 0|30,8 (34,1 (28,6 | 24,9 |29,4|23,1|19,5|18,9(17,4|18,2|22,0(14,8(23,7|17,7 (38,1 39,0 |452(38,5)| 46,6 (39,4)
Komirom 30,0(49,6 (43,6 |67,7|250(34,6[21,7[20,2| 21 |18,3|30,2|22,2|10,9(18,2|17,7 (28,5 40,7 [40,9 (34,8)| 355 (30,4)
Négrad 22,5(24,5(19,8|14,4| 55,9 (48,2(32,8(259(24,8|36,8|359|34,3|29,9(27,9(22,8(23,6|19,7 [355(30,6)| 68,6 (585)
Pest 52,4|50,4 43,3 (38,8 15,4 (20,3[17,9(17,0(13,3|16,0|24,5|19,9|13,4(14,8(18,2|22,3| 21,5 20,8 (18,0)| 23,7 (20,5
Somogy 53,5|46,6|38,9|35,5| 40,7 |58,7|559|47,2|50,8|53,6|43,8|35,4(19,4(21,9|39,6|41,4|34,9|383(329)| 29,9 (254)
Szabolcs-Szatmar-Bereg |29, 2| 31,1 | 26,4 | 26,3 | 44,1 |41,7|30,6 21,0|19,2|24,2 (26,7 |25 4|12,5|18,5|24,6|22,7|26,5|32,9(287)| 32,4 (28,1)
Tolna 15,9(19,9 24,6 37,6 | 32,7 |26,9|25,3|24,7|20,1|23,7(13,1(24,5|16,2[24,7|19,3|44,1|41,7 | 54,3 (47,0)| 50,6 (43,7)
Vas 28,3(43,1(44,3]41,9|50,9 |39,4|26,4|17,8|14,0(17,1|13,7| 6,4 | 3,2 | 7,9 |58,6|61,8| 47,5 |44,5(38,4)| 40,2 (34,5)
Veszprém 66,4|70,9 (56,2 |60,8|57,0(60,1|67,0[48,6(43,0|54,9|36,0|23,5|21,6|40,5|43,7|40,8]|70,8 |68,1(57,5)| 665 (56,3)
Zala 32,2(37,8| 28 |38,7|32,0(30,0[36,3(27,3(34,9|31,7|24,3|26,4|20,4(28,1(28,9|30,6]39,9 (429(36,9)| 41,6(3509)
Budapest 28,8(29,4(21,4(20,0|27,4(26,1(22,1[15,2(150|15,6|33,0/16,9|12,8(13,2(15,6|14,2| 14,7 [182(152)| 16,9 (14,1)
Orszagos 39,6(37,9(32,9|34,5|34,15(34,1(29,96( 25,8 (23,7 |25,1|28,6|22,5|16,8|21,4|26,5|27,1|331[37,3(31,9)| 383(327)

1985-2003: velesziiletett rendellenességek / élvesziiletés+késdi magzati halalozas;

*2002-2003: velesziiletett rendellenességek / élvesziiletést Gsszes magzati halalozas;
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A velesziiletett rendellenességek bejelentési, illetve eldforduldsi ardanydnak jellemzése

Az 1. tablazat a velesziiletett rendellenességek bejelentési aranyadt, megyék szerinti bontasban mutatja be
1985 és 2003 kozott.

Az elmult évben (2002-ben) a bejelentési gyakorisagi értékeket kétféle szamitadsi modszer szerint adtuk
meg: egyrészt az ¢élvesziiletésekre és késoi magzati halalozasokra, masrészt az élvesziiletésekre és az 0sszes (korai
+ kozépidos + késoi) magzati haladlozasokra vonatkoztatva. (Ez utdbbi szamitast az indokolta, hogy a bejelentések
kozott egyre nagyobb aranyu a prenatalis korban felismert rendellenességek aranya.)

Az 1. tablazatban az 1985-2001 év bejelentési gyakorisagai csak a régi szamitasi mod szerint szerepelnek,
viszont a 2002 ¢és 2003-as évben a metodikai modositas hatdsanak értékelése céljabol mind a régi, mind az 0j
gyakorlatnak megfelel6 értékeket feltiintettiik (ez utobbi *-gal jelolve, illetve zarojelben)

A kozolt tablazatokban, illetve a részletes szoveges értékeléskor — a korabbi évekkel wvald
Osszehasonlithatosag miatt — még a régi modszer szamitasi gyakorlatat vettiik figyelembe.

A bejelentések aranya 2003-ban az el6z6 évhez képest gyakorlatilag alig mutatott valtozast, pontosabban
csak egy kismértékii — 1,00 ezrelékes - emelkedés volt észlelhetd. Abszolit szamokban ez minddssze 15 tobblet
esetet jelent, ami - az Osszes sziiletések csokkend szama miatt - nem tiikr6zi a bejelentések aranyaban mutatkozo
valos névekedeés mértékét. A 2003-ban észlelt 38,3 ezrelékes velesziiletett rendellenesség gyakorisag tobb mint
kétszerese volt az 1997-ben észlelt minimum értéknek (16,8 ezrelék) és tobb mint 10 ezrelékkel nagyobb a 2000-
ben tapasztalt gyakorisagnal (27,1 ezrelék).

Az egyes megyékben a velesziiletett rendellenességek bejelentési aranyara vonatkozoan — a korabbi
¢vekhez hasonldan - 2003-ban is jelentds kiillonbségek mutatkoztak, a gyakorisagok 16,9 és 85,8 ezrelék kozott
valtoztak. Ezek az értékek elsGsorban a bejelentési gyakorisagot tiikkrozik, nem pedig a tényleges rendellenesség
gyvakorisagot. Sajnos, a bejelentések gyakorisagaban mutatkozo nagyaranyu eltérések, aranytalansagok nem teszik
lehetéve a velesziiletett rendellenességek realis értékeléset és az esetleges térbeli és idobeli halmozodasok is
elkeriilhetik a figyelmiinket. Ezen tul az adatkéréknek sem tudunk megbizhato adatokat szolgaltatni.

A bejelentések aranyanak valtozasat a kovetkezokben az egyes megyékben (1) az orszdagos dtlaghoz képest
¢és (2) az el6zd évhez viszonyitva elemeztiik. A két 6sszehasonlito modszer koziil az utdbbi (azaz a korabbi évhez
val6 viszonyitas) a velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak valtozasat tiikrozi az egyes megyékben, illetve a
bejelentési fgyelem mindségét megyei bontasban. Szemben az el6z6 évhez vald viszonyitassal, ahol a megyék
jelentését dnmagukhoz képest értékeljiik, az orszagos atlaghoz vald viszonyitas a megyék bejelentési aranyat az
adott évi (2003-as) orszagos atlag-gyakorisaghoz hasonlitja.

(1) A bejelentések aranya — az elmult évekhez hasonloan - 2003-ban is kiemelkedéen magas volt Bdcs-
Kiskun megyében (85,8 ezrelék: p<0,0001). Az atlagnal szignifikansan (95%-0s szignifikancia szinten) magasabb
aranyban jelentett Nograd (68.6 ezrelék: p<0,0001), Veszprém (66,5 ezrelék: p<0,0001), Békés (62,6 ezrelék:
p<0,0001) és Gydr-Moson-Sopron (61,1 ezrelék: p<0,0001), valamint Tolna (50,6 ezrelék: p=0,003), Jdsz-
Nagykun-Szolnok (46,6 ezrelék: p=0,008), Borsod-Abauij-Zemplén (42,8 ezrelék: p=0,05) megye.

Az orszagos atlagtol szignifikansan nem tért el a bejelentések aranya Csongrdd (41,8 ezrelék), Zala (41,6
ezrelék), Vas (40,2 ezrelék), Fejér (39,7 ezrelék), Komdrom (35,5 ezrelék), Heves (35,0 ezrelék) és Hajdu-Bihar
(34,8 ezrelék) megyékben.

Az orszdgos atlagtol szignifikansan alacsonyabb bejelentési arany volt jellemz6é Somogy (29,9 ezrelék:
p=0.02), Pest (23,7 ezrelék: p<0,0001), Baranya (20,9 ezrelék: p<0,0001), Szabolcs-Szatmar (32,4 ezrelék:
p=0.02) megyékre, illetve a févdrosra (16,9 ezrelék: p<0,0001).

(2) Egyes megyékben kisebb-nagyobb mértékben javult, mas megyékben romlott a bejelentések ardnya
2003-ban az el6z6 évhez viszonyitva.

2003-ban az el6z6 évhez képest a legnagyobb mértékii, tobb mint 30 ezrelékes emelkedést Nograd megye
mutatta (p<0,0001), de Békés megyébdl is kozel 20 ezrelékkel tobb esetet jelentettek (p<0,0001). Szignifikans
novekedést tapasztaltunk Borsod-Abaj-Zemplén megyében is (p=0,03). Kisebb mértékben nétt a bejelentések
aranya Bdcs-Kiskun, Gydr-Moson-Sopron, Csongrad és Pest megyékben.
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Az esetbejelentés aranyaban nagyobb mértékii csokkenést csak Somogy megyében észleltiink (p=0,07),
kisfokt csokkenés mutatkozott Komarom, Baranya, Vas, és Tolna megyékben. A t6bbi megyében az el6zd év
bejelentési gyakorisagi értékéhez viszonyitva nem tapasztaltunk 1ényeges valtozast.

A Felligyelet célja a velesziiletett rendellenességek bejelentési aranyanak kdzel azonos szintre torténd
emelése mind teriileti, mind intézményes vonatkozasban, mivel ez az adatok realis értékelésének és az esetleges
terlileti halmozodasok feltarasanak elengedhetetlen feltétele. A nyilvantartds mindségének javitisa az
adatszolgaltatok és adatfeldolgozok kozos érdeke és kdzos célja, amely remélhetdleg az adatbazis egyre szélesebb
kor(i hasznositasaban is megnyilvanul.
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2. abra A velesziiletett fejlodési rendellenességek bejelentési aranya, megyék szerinti bontasban,
2003-ban
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L atlagosnal Iényegesen magasabb gyakorisag (46,6 -85,8%0)
I stlagos gyakorisag (34,8 -42,8%0)
C—  atlagosnél Iényegesen alacsonyabb gyakorisag (16,9- 32,4%0)

3. abra A bejelentett fejlédési rendellenességek megoszlasa megyék szerint 2003-ban
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A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisdagdanak elemzése hazank 19 megyéjében és Budapesten
1984-2003 kozott

A fenti grafikonok a velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisdganak alakuldsat mutatjak az
egyes megyékben 1984-2003 kozott.

Baranya megye bejelentési ardnya a nyolcvanas évek elején meghaladta az orszagos szintet, majd a
kilencvenes évek kdzepétdl ez ala csokkent. A mélypontot jelentd 1997-es év utan fokozatos javulas mutatkozott, a
2001-ben észlelt 36,8 ezrelékes gyakorisdg mar az orszagos atlag felett volt. Az elmult két évben azonban
nagymértékben csokkent a bejelentések aranya. 2002-ben tobb mint 10 ezrelékkel, 2003-ban tovabbi 4,5
ezrelékkel. Jelenleg Baranya a fOvaros utan a 2. legrosszabbul jelentd teriileti egységnek tekinthetd, a 20,9
ezrelékes bejelentési arany szignifikansan alacsonyabb az orszagos atlagnal (p<0,0001).

Bacs-Kiskun megyét mindig is az orszagos atlag feletti bejelentési gyakorisag jellemezte. A 2002-es
évhez képest tobb mint 5 ezrelékkel nétt a bejelenések ardnya. A teriileti egységek szerinti értékelés azt mutatta,
hogy 2003-ban is ebbdl a megyébdl jelentették messze a legnagyobb aranyban a fejlodési rendellenességeket (85,8
ezrelék; p<0,0001).

Békés megye bejelentési gyakorisaga az elmult 10 évben jelentdsen meghaladta az orszagos atlagot. 2003-
ban az el6z6 évhez képest kozel 20 ezrelékkel nétt a bejelentések aranya, és ezzel az egyik legjobban jelentd
megye az orszagban. A megyében 2003-ben észlelt 62,6 ezrelékes gyakorisdg mind az orszagos atlaghoz
(p<0,0001), mind az el6z6 évi értékhez képest (p<0,0001) szignifikansan novekedést mutat.

Borsod-Abaij-Zemplén megye bejelentési gyakorisagi értékei mindig is az orszagos atlagérték koriiliek
voltak, ez volt jellemz6 2002-es évre is. 2003-ban szignifikansan nétt a bejelentések aranya az el6z6 évhez képest
(p=0,03) és a 42,8 ezrelékes gyakorisagi érték az orszagos atlagot is szignifikansan meghaladja (p=0,05).

Csongrad megye a 90-es évek elejétdl folyamatosan csokkend, orszagos atlag alatti bejelentési aranyt
mutatott. A 2001-t6l kezdve évrdl évre nagymértékben javult az adatszolgaltatads. 2003-ban a bejelentések aranya
néhany ezrelékkel mar az orszagos atlag f61¢ emelkedett (41,8 ezrelék), de attol nem tér el szignifikansan.

Fejér megyében a bejelentések aranya az utobbi évtizedben az orszagos atlag koril volt. A 2002-ben
¢szlelt tobb mint 10 ezrelékes bejelentési gyakorisag-novekedést kovetden 2003-ban 7,5 ezrelékkel csokkent a
bejelentések aranya az elézé évhez képest. A 39,7 ezrelékes bejelentési arany nem tér el szignifikdnsan se az
orszagos atlagtol, se az el6z6 év hasonld értékétol.

Gy6r-Moson-Sopron megye a bejelentés aranyat tekintve szintén az orszagos atlag koriil volt. 2001-t6l
minden évben tovabb javult az adatszolgaltatas, 2003-ban az el6z0 évhez képest kozel 5 ezrelékes volt a
novekedés. A 2003-ben észlelt 61,1 ezrelékes bejelentési gyakorisag szignifikansan magasabb az orszagos atlagnal
(p<0,0001).

Hajdua-Bihar megyére az elmult évtizedben mélyen az orszagos szinvonal alatti bejelentési fegyelem volt
jellemz6. 2002-ben viszont a korabbi évhez viszonyitva mintegy 10 ezrelékkel javult az adatszolgaltatas, és a
2003-ban észlelt 34,8 ezrelékes bejelentési gyakorisag is csak kismértékben maradt el az orszagos atlagtol (38,3
ezrelék).

Heves a kilencvenes évektdl a jol jelentd megyék kozé tartozott, 2001-ben az orszag 5. legjobban jelentd
megyéje volt. 2002-ben azonban az el6z6 évvel dsszehasonlitva 10 ezrelékkel kevesebb fejlodési rendellenességet
jelentettek. Ez a 35 ezrelékes bejelentési arany volt jellemz6 2003-ra is, ami nem tér el szignifikdnsan az orszagos
atlagtol.

Jasz-Nagykun-Szolnok megyében a kilencvenes évek végéig orszagos atlag koriili, ill. alatti bejelentési
gyakorisag volt jellemzd, 2000-t61 azonban jelentdsen javult a bejelentések gyakorisaga. A 2003-ban észlelt 46,6
ezrelékes érték kozel azonos az el6z6 évhez (45,2 ezrelék) és szignifikdnsan magasabb az orszdgos atlagnal
(p=0,008).

Komarom-Esztergom megye a nyolcvanas években észlelt, kiemelkedden jo bejelentési szinvonalrdl a
kilencvenes évekre az atlagos, illetve atlag alatti szintre zuhant. 2000-ben az orszagos atlagnak felelt meg a
bejelentések aranya, a 2001-ben észlelt 40 ezrelékkel feletti bejelentési arannyal a 7. volt a megyék kozotti
rangsorban. 2003-ban az el6z6 évhez képest (40,9 ezrelék) tobb mint 5 ezrelékkel kevesebb rendellenességrél
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kaptunk bejelentést. A jelenlegi 35,5 ezrelékes érték kevéssel az orszagos atlag alatt van, az eltérés nem
szignifikans.

Nograd megye bejelentési gyakorisagara az ingadozas volt jellemzd. A nyolcvanas évek kdzepén alacsony
(20 ezrelék koriili), végén viszont magas (50 ezrelék koriili) bejelentési aranyt mutatott a megye. A 2001-ben még
az orszag egyik legrosszabbul jelentd megyéi koz¢ tartozé Nogradbol 2002-ben az elmult évvel dsszehasonlitva 10
ezrelékkel tobb rendellenességet jelentettek, ez az érték megfelel az orszagos atlagnak. 2003-ban az el6z6 évhez
viszonyitott legnagyobb pozitiv valtozast Nograd megye mutatta, hiszen egyik évrél a masikra tobb mint 30
ezrelékkel nott a bejelentések ardnya (p<0,0001). A 68,6 ezrelékes bejelentési gyakorisag szignifikansan magasabb
az orszagos atlagnal (p<0,0001) és a megyék kozott az egyik legjobban jelentd teriileti egységnek tekintheto.

Pest megye a nyolcvanas években a jol jelentdé megyék kozé tartozott, az utdbbi 15 évben azonban a
bejelentési fegyelem messze elmaradt az orszagos atlagtol. 2003-ban az el6z6 évhez képest ugyan némi javulas
mutatkozik, de az észlelt 23,7 ezrelékes bejelentési gyakorisag szignifikdnsan alacsonyabb az orszagos atlagnal
(p<0,0001), és Budapest, valamint Baranya megye mellett az egyik legrosszabbul jelentdé megye a teriileti
egységek szerinti rangsorban.

Somogy megye a 20 éves elemzési id6szakot tekintve szinte mindig az orszagos atlag folott jelentette a
fejlédési rendellenességeket. 2002-ben a bejelentési gyakorisagnak meg az orszagos atlag korili volt (38,3
ezrelék). Eppen ezért meglepd az a nagymértékii csokkenés, ami 2003-ban a bejelentések aranyaban mutatkozott
(p=0,07).

Szabolcs-Szatmar-Bereg megyére - néhany évtdl eltekintve - atlagos, vagy atlag koriili bejelentési
szinvonal volt jellemz6. Az elmult években a bejelentések aranyara vonatkozdan egy lassu, de kissé emelkedd
tendencia figyelhetd meg. 2003-ban a bejelentések aranya nem valtozott az el6z6 évhez képest. Ez a 32,4 ezrelékes
érték azonban szignifikansan alacsonyabb volt az orszagos atlagnal (p=0,02).

Tolna megye bejelentési gyakorisagara korabban az atlag koriili ingadozas volt jellemz6. A 2000-ben
észlelt pozitiv valtozast kovetéen Tolna a jol jelenté megyék kozé tartozik. A bejelentések aranya 2003-ban ugyan
kismértékben csokkent az el6z6 évhez viszonyitva, Tolna a regisztralt 50,6 ezrelékes velesziiletett gyakorisagi
érték alapjan a jobban jelenté megyék egyike.

Vas megyében a kilencvenes évek kozepén a rendellenességek bejelentési szinvonala rendkiviil alacsony
(1999-ben minddssze 3,2 ezrelék) volt. Az adatszolgaltatd orvosokkal tortént konzultaciot kovetéen Vas megye
bejelentési aranya 1999-ben elérte az 58,6 ezrelékes, 2000-ben pedig a 61,8 ezrelékes velesziiletett rendellenesség
gyakorisagi értéket. 2001-ben a bejelentések aranya kozel 15 ezrelékkel, 2002-ben tovabbi 10 ezrelékkel csokkent.
A 2003-ban észlelt 40,2 ezrelékes bejelentési gyakorisag ugyan tobb mint 4 ezrelékkel alacsonyabb az el6z6 évi
hasonl6 adatdhoz viszonyitva, ez az érték nem tér el szignifikansan az orszagos atlagtol (38,3 ezrelék).

Veszprém megye a vizsgalt id6észak kezdetét6l a kiemelkedden jol jelenté megyék kozé tartozik és az
utobbi évek bejelentési gyakorisagat tekintve az élvonalba sorolhato. A 2003-ban észlelt 66,5 ezrelékes gyakorisag
szignifikdnsan meghaladja az orszagos atlagot (p<0,0001), és Veszprém az orszag egyik legjobban jelentd
megyéjének tekinthetd.

Zala megye kisebb-nagyobb eltérésékkel mindig az orszagos atlag koriili szinten jelentette a fejlédési
rendellenességeket, bar az utdbbi években sokkal inkabb az orszagos atlag feletti értékek voltak jellemz6ek. 2000-
tél a javuld tendencia kdvetkeztében az orszagosnal valamivel magasabb bejelentési gyakorisaggal a megyék
kozott a kozépmezényben foglal helyet. 2003-ban a bejelentések aranyaban nem tortént valtozas az el6z6 évhez
viszonyitva. Az észlelt 41,6 ezrelékes érték ugyan kiss€é magasabb az orszagos atlagnal, de az eltérés nem
szignifikans.

A Dbudapesti adatszolgaltatok a 20 éves vizsgalati periodusban mindig az orszagos atlag alatt
jelentettek. 2003-ban tovabbra se tortént javulas a fejlodési rendellenességek bejelentését illetéen, a
bejelentési gyakorisag alig kiillonbozott a 2002-es év hasonlé értékétél. Budapest a bejelentések
adatmindségét tekintve a legutolsé helyet foglalja el a teriileti egységek szerinti értékelésben. 2003-ban a
16,9 ezrelékes bejelentési gyakorisag még a felét se érte el az orszagos atlagnak (38,3), az eltérés szignifikans
(p<0,0001).
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2. tablazat Az egyes bejelentett, velesziiletett rendellenességek szama és gyakorisaga hazankban a
VRONY 2003. évi végleges adatai alapjan

BNO

10 Rendellenesség megnevezése esetszam | ezrelék | ezrelék*
Q000 Agyvel6hiany 12 0,13 0,11
Q001 Koponya- és gerinchasadék 2 0,02 0,02
Q002 Kisagyhiany 1 0,01 0,01
Q019 Agyvel6sérv, k.m.n. 4 0,04 0,04
Q020 Kisfejiiség 5 0,05 0,04
Q031 A Magendie- és Luschka-nyilas atresiaja 1 0,01 0,01
Q038 Egyéb velesziiletett agyveldsérv 2 0,02 0,02
Q039 Velesziiletett vizfejiiség, k.m.n. 30 0,32 0,27
Q040 A kérgestest velesziiletett rendellenességei 5 0,05 0,04
Q042 Eléagyhiany 2 0,02 0,02
Q043 Az agyveldallomany csékkenésével jaro egyéb allapotok 1 0,01 0,01
Q046 Velesziiletett agyi cystak 3 0,03 0,03
Q048 Az agy egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q052 Gerinchasadék az agyéki szakaszon, vizfejiséggel 2 0,02 0,02
Q054 K.m.n. gerinchasadék vizfejiiséggel 14 0,15 0,13
Q059 Gerinchasadék, k.m.n. 16 0,17 0,14
Q079 Az idegrendszer k.m.n. velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q100 Velesziiletett ptosis 2 0,02 0,02
Q111 Egyéb eredetli szemhiany 2 0,02 0,02
Q112 Kisszemiiség 1 0,01 0,01
Q120 Velesziiletett sziirkehalyog 5 0,05 0,04
Q141 Az ideghartya velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q150 Velesziiletett zoldhalyog (glaucoma congenita) 1 0,01 0,01
Q160 A fiilkagyl6 velesziiletett hianya 3 0,03 0,03
Q161 A kiils6 hallojarat velesziiletett hianya, elzarddasa, sziikiilete 1 0,01 0,01
Q170 Jarulékos fiil 44 0,46 0,39
Q172 Kisfiilliség 1 0,01 0,01
Q173 Egyéb modon szabalytalan alaku fiil 3 0,03 0,03
Q175 Elallo flilkagyld 1 0,01 0,01
Q178 A fiil egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 7 0,07 0,06
Q179 A fiil velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q180 Kopoltytiv eredetl iireg, sipoly, tdmld 2 0,02 0,02
Q181 Fiil el6tti iireg és tomlo 1 0,01 0,01
Q188 Az arc és nyak egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 33 0,35 0,30
Q203 Nagyartériak teljes transpositidja 6 0,06 0,05
Q210 Kamrai sdvényhiany 228 2,40 2,04
Q211 Pitvari s6vényhiany 304 3,19 2,73
Q212 Pitvar-kamrai sovényhiany 2 0,02 0,02
Q213 Fallot-tetralogia 19 0,20 0,17
Q219 A szivsdvény velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q221 A tiidéverdér billentyii velesziiletett szlikiilete 2 0,02 0,02
Q225 Ebstein-anomalia 3 0,03 0,03
Q229 A haromhegy billenty(i velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q230 Az aortabillentyi velesziiletett sziikiilete 2 0,02 0,02
Q231 Az aortabillentyli velesziiletett elégtelensége 2 0,02 0,02
Q232 A kéthegyti billentyil velesziiletett sziikiilete 1 0,01 0,01
Q233 A kéthegyti billentyii velesziiletett elégtelensége 3 0,03 0,03
Q234 | Hypoplasias bal sziv-syndroma 9 0,09 0,08
Q246 Velesziiletett pitvar-kamrai block 2 0,02 0,02
Q248 A sziv egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 5 0,05 0,04
Q249 A sziv velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 6 0,06 0,05
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0 | Komplex szivfejlddési rendellenesség 328 3,45 2,94
Q250 Nyitott ductus arteriosus 104 1,09 0,93
Q251 Coarctatio aortae 13 0,14 0,12
Q253 Aortaszlikiilet 10 0,11 0,09
Q254 Az aorta egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q256 A tiiddver6ér sziikiilete 37 0,39 0,33

Q262 A tiidévénak teljes transpositidja 0,01 0,01

Q270 A koldokverdér hianya vagy hypoplasidja 0,03 0,03

Q301 Az orr hidnya vagy csokkent fejlettsége 0,01 0,01

Q308 Az orr egyéb velesziiletett rendellenességei 0,02 0,02

1
3
Q300 Choana elzarodas 5 0,05 0,04
1
2
1

Q312 A gége csokkent fejlettsége 0,01 0,01

Q314 Velesziiletett (gége eredetil) stridor 12 0,13 0,11

Q318 A gége egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q321 A 1égcs6 egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q323 Velesziiletett horgdsziikiilet 1 0,01 0,01
Q324 A horgd egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q330 Velesziiletett cystas tiido 2 0,02 0,02
Q336 A tiid6é hypo- és dysplasidja 7 0,07 0,06
Q348 A 1égzérendszer egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q353 A lagyszajpad egyoldali hasadéka 1 0,01 0,01
Q359 Szajpadhasadék, egyoldali, k.m.n. 32 0,34 0,29
Q369 Ajakhasadék, egyoldali 22 0,23 0,20
Q375 Keményszajpad-, lagyszajpad- és ajakhasadék, egyoldali 1 0,01 0,01
Q378 Szajpad-ajakhasadék, kétoldali, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q379 Szajpad-ajakhasadék, egyoldali, k.m.n. 42 0,44 0,38
Q381 Ankyloglossia 91 0,96 0,82

Q382 Nagynyelviiség (macroglossia) 0,02 0,02

Q383 A nyelv egyéb velesziiletett rendellenességei 0,02 0,02

Q386 A szaj egyéb velesziiletett rendellenességei 0,02 0,02

2
2
Q384 A nyalmirigyek és vezetékeik velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
2
1

Q388 A garat egyéb velesziiletett rendellenességei 0,01 0,01

Q390 A nyeldcso6 atresiaja sipoly nélkiil 11 0,12 0,10

Q391 A nyeldcso atresiaja 1éges6-nyeldcso sipollyal 1 0,01 0,01
Q398 A nyeldcs6 egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q400 Velesziiletett, hypertrophias pylorus sziikiilet 9 0,09 0,08
Q409 A tapcsatorna fels6 szakaszanak vsz. rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q410 A patkobél velesziiletett hidnya, elzarodasa, sziikiilete 5 0,05 0,04
Q411 Az éhbél velesziiletett hidnya, elzarddasa, sziikiilete 2 0,02 0,02
Q412 A csipobél velesziiletett hidnya, elzarodasa, sziikiilete 1 0,01 0,01
Q419 Vékonybél k.m.n. szakaszanak vsz. hidnya-elzaroédasa-sziikiilete 11 0,12 0,10
Q420 A végbél velesziiletett hianya, elzaroédasa, szikiilete, sipollyal 1 0,01 0,01
Q421 A végbél velesziiletett hidnya, elzarodasa, sziikiilete sipoly nélkiil 1 0,01 0,01
Q422 A végbélnyilas velesziiletett hianya, elzarddasa, sziikiilete, sipollyal 1 0,01 0,01
Q423 A végbélnyilas velesziil. hianya-elzarodasa-sziikiilete, sipoly nélkiil 14 0,15 0,13
Q429 A vastagbél k.m.n. szakaszanak vsz. hidnya-elzarodasa-szikiilete 1 0,01 0,01
Q431 Hirschsprung-féle betegség 7 0,07 0,06
Q433 A bél velesziiletett fixatios rendellenességei 1 0,01 0,01
Q438 A belek egyéb, meghatarozott velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q442 Az epeutak elzdrodésa 2 0,02 0,02
Q451 Pancreas annulare 1 0,01 0,01
Q458 Az emésztérendszer egyéb meghatarozott vsz. rendellenességei 1 0,01 0,01
Q501 Petefészek-tomlo (fejlédési rendellenességként) 8 0,08 0,07
Q520 A hiively velesziiletett hianya 1 0,01 0,01
Q524 A hiively egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q531 Nem descendalt here, egyoldali 83 0,87 0,74
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Q532 Nem descendalt here, kétoldali 17 0,18 0,15
Q539 Nem descendalt here, k. m.n. 31 0,33 0,28
Q540 Hypospadiasis a makkon 3 0,03 0,03
Q549 Hypospadiasis, k.m.n. 216 2,27 1,94

Q552 A here és herezacské egyéb velesziiletett rendellenességei 0,01 0,01

Q556 A himvessz0 egyéb velesziiletett rendellenességei 0,01 0,01

Q560 Hermaphroditismus m.n.o. 0,02 0,02

Q562 No6i pseudohermaphroditismus m.n.o. 0,01 0,01

Q563 Pseudohermaphroditismus, k.m.n. 0,01 0,01

1
1
2
Q561 Him pseudohermaphroditismus m.n.o. 1 0,01 0,01
1
1
1

Q600 A vese egyoldali agenesise 0,01 0,01
Q602 A vese agenesise, k.m.n. 22 0,23 0,20
Q603 Az egyik vese hypoplasidja 10 0,11 0,09

Q604 Mindkét vese hypoplasidja 0,01 0,01

Q606 Potter-syndroma 0,02 0,02

Q610 Velesziiletett solitaer vesecysta 0,01 0,01

Q613 Polycystas vese, k.m.n. 0,08 0,07

1
2
1
Q611 Polycystas vese, gyermekkori tipus 1 0,01 0,01
8
2
1

Q614 Vese-dysplasia 0,02 0,02
Q618 Egyéb cystas vesebetegségek 0,01 0,01
Q619 Cystas vesebetegség, k.m.n. 16 0,17 0,14
Q620 Velesziiletett zsakvese (hydronephrosis) 19 0,20 0,17
Q621 A hugyvezeték atresiaja és sziikiilete 5 0,05 0,04
Q622 Velesziiletett megaloureter 1 0,01 0,01
Q623 A vesemedence és hugyvezeték egyéb, elzarodassal jaro r. 96 1,01 0,86

Q625 Kett6s hugyvezeték 0,01 0,01

Q627 Velesziiletett vesico-uretero-renalis reflux 0,04 0,04

1
4
Q628 A hugyvezeték egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q630 Jarulékos vese 6 0,06 0,05
Q631 Lebenyezett, 6sszeolvadt és patkd vese 6 0,06 0,05
Q632 Ectopias vese 4 0,04 0,04
Q638 A vese egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 11 0,12 0,10
Q639 A vese velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q640 Epispadiasis 2 0,02 0,02
Q641 A hugyhoélyag extrophiaja 3 0,03 0,03
Q642 Velesziiletett hats6 hagycsé billentyiik 1 0,01 0,01
Q643 A holyagnyak és hugycsé egyéb atresiaja és sziikiilete 11 0,12 0,10
Q647 A holyag és hugycsd egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q648 A hugyrendszer egyéb meghatarozott velesziiletett r. 1 0,01 0,01
Q652 A csip0 velesziiletett k.m.n. dislocatioja 96 1,01 0,86
Q653 A csip0 velesziiletett egyoldali subluxatija 1 0,01 0,01
Q655 A csip6 velesziiletett k.m.n. subluxatidja 16 0,17 0,14
Q656 Instabil csipd 4 0,04 0,04
Q658 A csip0 egyéb velesziiletett deformitasai 3 0,03 0,03
Q660 Dongalab (pes equinovarus) 90 0,95 0,81
Q661 Pes calcaneovarus 5 0,05 0,04
Q662 A labkozépcsontok varus allasa 3 0,03 0,03
Q663 A labak egyéb, varus jellegli velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q664 Pes calcaneovalgus 7 0,07 0,06
Q666 A 1ab egyéb velesziiletett, valgus jellegli deformitasai 1 0,01 0,01
Q668 A 1ab egyéb velesziiletett deformitasai 7 0,07 0,06
Q670 Arc- aszimmetria 2 0,02 0,02
Q674 A koponya, arc és allkapocs egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q676 Pectus excavatum 6 0,06 0,05
Q678 A mellkas egyéb velesziiletett deformitasai 1 0,01 0,01
Q680 A fejbiccent6 izom velesziiletett deformitasa 14 0,15 0,13
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Q690 Jarulékos ujj(-ak) 43 0,45 0,39
Q692 Jarulékos labujj(-ak) 13 0,14 0,12
Q700 Osszen6tt ujjak 17 0,18 0,15
Q702 Osszenétt ldbujjak 40 0,42 0,36

Q704 Polysyndactylia 0,08 0,07

Q710 A felsd végtag(-ok) velesziiletett teljes hidnya 0,01 0,01

Q713 Kéz és ujj(-ak) velesziiletett hidnya 0,01 0,01

8
1
Q712 Mindkét alkar és kéz velesziiletett hianya 1 0,01 0,01
1
1

Q714 Az orsocsont megrovidiilése 0,01 0,01

Q719 A felsd végtag redukcids defektusa, k.m.n. 12 0,13 0,11

Q727 Hasadt 1ab 0,01 0,01

Q728 Az alsé végtag(-ok) egyéb redukcios defektusai 0,01 0,01

Q729 Az also végtag redukcios defektusa, k.m.n. 0,07 0,06

Q731 Nem meghatarozott végtag(-ok) proximalis végének hidnya 0,01 0,01

Q742 Az als6 végtag(-ok) és medencedv egyéb vsz. rendellenességei 0,02 0,02

Q743 Arthrogryposis multiplex congenita 0,01 0,01

Q750 Koponyavarratok velesziiletett elcsontosodasa (craniosynostosis) 0,01 0,01

Q754 Dysostosis mandibulofacialis 0,01 0,01

Q758 Az agy- és arckoponyacsontok egyéb meghatarozott vsz. rendell. 0,01 0,01

Q760 Rejtett gerinchasadék (spina bifida occulta) 0,03 0,03

Q764 A gerincoszlop egyéb velesziiletett, scoliosissal nem tarsul rendell. 0,03 0,03

Q767 A szegycsont velesziiletett rendellenességei 0,02 0,02

Q768 A csontos mellkas egyéb velesziiletett rendellenességei 0,01 0,01

Q771 Thanatophoricus rovid alkat 0,01 0,01

Q773 Chondrodysplasia punctata 0,03 0,03

Q778 Egyéb osteo-chondrodysplasia novekedési defektussal 0,01 0,01

Q780 Osteogenesis imperfecta 0,02 0,02

Q782 Marvanycsont-betegség (osteopetrosis) 0,01 0,01

1
1
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Q761 Klippel-Feil syndroma 1 0,01 0,01
3
2
1
1
3
1
2
1
2

Q789 Nem meghatarozott osteochondrodysplasia 0,02 0,02
Q790 Velesziiletett rekesz-sérv 12 0,13 0,11
Q792 Exomphalos 14 0,15 0,13

Q793 Gastroschisis 0,07 0,06

7
Q795 A hasfal egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q798 A csont- és izomrendszer egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q809 Velesziiletett ichtyosis, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q820 | Orodkletes lymphoedema 2 0,02 0,02
Q825 Velesziiletett, nem daganatos anyajegy 123 1,29 1,10
Q828 A bor egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 15 0,16 0,13
Q829 A bor velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q833 Jarulékos mellbimbd 19 0,20 0,17
Q840 Velesziiletett alopecia 1 0,01 0,01
Q848 A kiiltakar6 egyéb, meghatarozott velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q858 Egyéb, m.n.o. phakomatosisok 1 0,01 0,01
Q870 Foként az arc kiilalakjat érint6 velesziiletett malformatios syndromak 6 0,06 0,05
Q871 Alacsonyndvéssel kapcsolatos velesziiletett malformatios syndromak 1 0,01 0,01
Q872 Foként a végtagokat érintd velesziiletett malformatids syndromak 2 0,02 0,02
Q878 Egyéb meghatarozott, m.n.o. velesziiletett malformatids syndromak 1 0,01 0,01
Q890 A 1ép velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q892 Egyéb belso elvalasztasu mirigyek velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q893 Situs inversus 1 0,01 0,01
Q897 To6bbszoros, m.n.o. velesziiletett rendellenességek 4 0,04 0,04
Q899 Velesziiletett rendellenesség, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q900 Trisomia 21, meioticus, non-disjunctids tipus 95 1,00 0,85
Q902 Trisomia 21, translocatids tipus 2 0,02 0,02
Q909 Down-syndroma, k.m.n. 37 0,39 0,33
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Q910 Trisomia 18, meioticus, non-disjunctios tipus 3 0,03 0,03
Q913 Edwards-syndroma, k.m.n. 10 0,11 0,09
Q914 Trisomia 13, meioticus, non-disjunctios 1 0,01 0,01
Q917 Patau-syndroma, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q920 Teljes chromosoma trisomia, meioticus, non-disjunctios 1 0,01 0,01
Q926 Szamfeletti marker chromosomak 1 0,01 0,01
Q929 Az autosomak k.m.n. trisomidja ¢s részleges trisomiaja 1 0,01 0,01
Q938 Az autosomak egyéb torései 2 0,02 0,02
Q950 Kiegyensulyozott translocatio €s insertio normal egyénben 2 0,02 0,02
Q952 Kiegyensulyozott autosomalis atrendez6dé€s beteg egyénben 1 0,01 0,01
Q960 45, X karyotypus 4 0,04 0,04
Q963 45, X/46XX vagy XY mosaicismus 1 0,01 0,01
Q964 Mosaicismus, 45, X/egyéb sejtvonal(ak) koros nemi chromosomaval 1 0,01 0,01
Q969 Turner-syndroma, k.m.n. 5 0,05 0,04
Q970 47, XXX karyotypus 1 0,01 0,01
Q973 Nonemil egyén 46, XY karyotipussal 1 0,01 0,01
Q978 Egyéb meghat. sexchromosoma rendell. néi fenotipus mellett 3 0,03 0,03
Q984 Klinefelter-syndroma, k.m.n. 4 0,04 0,04
Q988 Egyéb meghat. nemi chromosoma rendell. férfi fenotipus mellett 1 0,01 0,01
Q999 Chromosoma-rendellenesség, k.m.n. 4 0,04 0,04
D180 Haemangioma 154 1,62 1,38
D181 Lymphangioma 1 0,01 0,01
D367 Joindulati daganat egyéb lokalizacioban 1 0,01 0,01
D369 Joindulati daganat 2 0,02 0,02
E250 Congenitalis mellékvese hyperplasia 1 0,01 0,01
G120 Werding-Hoffmann izomsorvadas 1 0,01 0,01
1780 Rendu-Osler-Weber betegség 1 0,01 0,01
K070 Macro- vagy micrognathia 1 0,01 0,01
K402 Kétoldali lagyéksérv 3 0,03 0,03
K409 Egyoldali lagyéksérv 81 0,85 0,73
K429 Koldoksérv 46 0,48 0,41
P569 Hydrops foetalis haemolyticus betegség kovetkeztében 6 0,06 0,05
P835 Velesziiletett hydrocele 59 0,62 0,53

Nem azonositott tobbszoros velesziiletett rendellenességek 222 2,33 1,99

Osszesen 3648 38,33 32,72
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Az egyes velesziiletett rendellenesség-csoportok szamanak és gyakorisdganak elemzése

A 2. tablazat a Betegségek Nemzetkozi Osztalyozdasa 10 (BNOI10) szerinti bontasban mutatja be a
velesziiletett rendellenességek szamszerdl, illetve ezrelékes el6fordulasi gyakorisagat. A gyakorisagi értékeket az
Osszes sziiletések €s magzati haldlozdsok szamahoz viszonyitottuk. A BNO csoportositisa szerint a tdblazatban
nemcsak a Q betiivel jelolt fejlodési rendellenességek csoportja, hanem a ,,D” rosszindulatii daganatos betegségek,
B’ anyagcsere rendellenességek, ,,G” idegrendszer betegségei, ,,I” keringési rendszer betegségei, ,,K”
emésztOrendszer betegségei és ,,P” perinatalis korban keletkezd allapotok csoportjainak egyes nemzetkdzi
bejelentésre kotelezett betegségei is szerepelnek.

2003-ban 6sszesen 3648 fejlédési rendellenességes esetet jelentettek a VRONY-ba. A prevalencia értéket
az Osszes sziiletésre (élvesziiletés + kés6i magzati haldlozas) szdmitva a velesziiletett fejlodési rendellenességek
gyakorisaga 38,33 ezrelék volt. A spontan és indukalt vetéléssel végzodo esetek miatt a korai és kozépidos magzati
halalozést figyelembe véve a fejlodési rendellenességek gyakorisaga 32,72 ezrelék. Bar 2003-ben mindossze 14
esettel tobb eset kertilt regisztralasra a korabbi évhez viszonyitva, a bejelentett fejlodési rendellenességek aranya —
a csokkend sziiletésszam miatt - 1 ezrelékkel nott.

Az egyes fejlodési rendellenesség-tipusok el6fordulasat elemezve leggyakoribbak a

e komplex sziv- és érrendszeri rendellenességek (328 eset: 3,45%0)
e pitvari sovényhiany (304 eset: 3,19%o)
e kamrai sovényhiany (228 eset: 2,40%o0)
e nem azonositott tobbszords fejlédési rendellenességek (222 eset: 2,33%o)
e hypospadiasis (219 eset: 2,30%o)
¢ haemangioma (154 eset: 1,62%o)
e Down-kor (135 eset: 1,42%o0)
e le nem szallt here (131 eset: 1,38%o)
o velesziiletett, nem daganatos anyajegy (123 eset: 1,29%o)
e nyitott ductus arteriosus (104 eset: 1,09%o)
e csipd velesziiletett dislocatidja ( 96 eset: 1,01%o)
e vesemedence és hugyvezeték egyéb, elzarddassal jaro r. ( 96 eset: 1,01%o)
e dongalab ( 90 eset: 0,95%o)

A leggyakoribban észlelt fejlodési rendellenességek sorrendjében csak minimalis valtozas tortént a 2002-
es évhez képest. 2003-ban is a komplex sziv- és érrendszeri rendellenességek és a pitvari sovényhiany diagnozisu
eseteket jelentették a leggyakrabban, sot aranyuk tovabb nétt, de az eltérés nem szignifikans. Legnagyobb aranyu
(0,60 ezrelékes) novekedést a kamrai sovényhiannyal bejelentettek esetében tapasztaltunk, gyakorisaguk 2002-ben
1,80 ezreléke; 2003-ban 2,40 ezrelék volt. Az eltérés szignifikans (p=0,004). A nyitott ductus arteriosus
diagnoézissal bejelentett esetek aranya ugyancsak nétt, mintegy 0,20-Kal.

A Down-kor diagnodzisaval bejelentettek szama €s aranya csokkent az elmult évhez képest, 16 esettel
kevesebbet jelentettek, a gyakorisagi érték a 2002-ben észlelt 1,65 ezrelékrdl 2003-ban 1,42-re esett
vissza.

Osszefoglaldéan elmondhatd, hogy bizonyos fejlédési rendellenesség-csoportok esetén a prevalencia
értekek megkozelitik vagy esetleg el is érik a vart értéket, (pl. nem azonositott, tobbszords fejlodési

rendellenességek, Down-kor, hypospadiasis, ill. szivfejlédési rendellenességek).

Néhany fejlédési rendellenesség (pl. velesziiletett hypertrophias pylorus stenosis, szemfejlodési
rendellenesség) esetén a vart gyakorisagoktol valo elmaradas elsGsorban a bejelentés hianydra vezethetd vissza.
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3. tablazat A velesziiletett rendellenességekkel sujtott esetek terhességi kimenetel szerinti megoszlasa a VRONY 2003. évi végleges adatai alapjan.

prenatalisan
prenatalisan felismert felismert
rendellenesség miatti rendellenesség csecsemo-

Rendellenesség csoportok élvesziilottek | halvasziiletés | spontin vetélés | terhességmegszakitas | terhességm. nélkiil | egyiitt halalozas*

esetszam | szazalék | esetszam | szazalék | esetszam | szazalék | esetszam szazalék esetszam szazalék esetszam | esetszam | szazalék
AN - koponyahiany 1 7,69 0 0,00 0 0,00 9 69,23 3 23,08 13 0 0,00
EN - agysérv 41 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 4 0 0,00
SB - nyitott gerinc 12| 36,36 0 0,00 0 0,00 16 48,48 5 15,15 33 0 0,00
CL - ajakhasadék 64| 98,46 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 1,54 65 0 0,00
CP - szajpadhasadék 34| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 34 0 0,00
PY - sokujjusag 64 | 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 64 0 0,00
SY - 0Osszenétt ujjak 56 | 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 56 0 0,00
LR - végtaghiany 251 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 25 0 0,00
EX - nyitott hasfal 11| 45,83 0 0,00 0 0,00 7 29,17 6 25,00 24 0 0,00
OA - nyel6cso elzarodas 12| 85,71 0 0,00 0 0,00 0 0,00 2 14,29 14 0 0,00
AA - végbélelzarodas 16 | 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 16 0 0,00
MC - kisfejliség 4| 80,00 0 0,00 0 0,00 1 20,00 0 0,00 5 0 0,00
HY - vizfejliség 18| 54,55 0 0,00 0 0,00 11 33,33 4 12,12 33 1 3,03
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 12| 92,31 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 7,69 13 0 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 51 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 5 0 0,00
AM - szemhiany és kisszemiiség 41 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 4 0 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 21 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 2 0 0,00
EA - fiilrendellenességek 16 | 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 16 0 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 6| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 6 0 0,00
BR - kopoltyutiv szarmazékok rendell.-ei 8| 25,81 0 0,00 1 3,23 15 48,39 7 22,58 31 0 0,00
TC - ferdenyaktisag 14| 93,33 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 6,67 15 0 0,00
HD - sziv és nagyér rendellenességek 1072 | 97,99 3 0,27 0 0,00 5 0,46 14 1,28 1094 12 1,10
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 37| 97,37 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 2,63 38 0 0,00
DI - rekeszhiany 111 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 11 1 9,09
RA - vesehiany 33| 94,29 0 0,00 0 0,00 0 0,00 2 571 35 0 0,00
CK - t6mlés vese 23| 88,46 0 0,00 0 0,00 1 3,85 2 7,69 26 0 0,00
US - huagyrendszer elzarodésos r. 109| 89,34 0 0,00 0 0,00 0 0,00 13 10,66 122 0 0,00
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 51| 91,07 0] 0,00 0| 0,00 2 3,57 3 5,36 56 0| 0,00
SH - hagycsérendellenesség 214 | 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 214 0 0,00
UT - rejtett heréjiség 1281 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 128 0 0,00
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EG - nemi szervi rendellenességek 23| 92,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 2 8,00 25 0 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 9| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 9 0 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 112 100,00 0] 0,00 0| 0,00 0 0,00 0 0,00 112 2 1,79
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 17| 94,44 0 0,00 0 0,00 1 5,56 0 0,00 18 0 0,00
SK - csontvazrendszer rendellenességei 12| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 12 0 0,00
SA - léphiany 3| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 3 0 0,00
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 11| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 3| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 3 0 0,00
CD - csip6ficam hajlam 115 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 115 0 0,00
CF - dongalab 114 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 114 1 0,88
IM - kiiltakarok rendellenessége 26| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 26 0 0,00
EO - hormontermeld szervekr. 11100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0 0,00
IH - lagyéksérv 89 | 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 89 1 1,12
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 466 | 99,79 0 0,00 0 0,00 1 0,21 0 0,00 467 0 0,00
DS - Down szindréma 99| 73,33 0 0,00 0 0,00 26 19,26 10 7,41 135 1 0,74
EK - Egyéb kromoszéma rendelleneségek 21| 42,86 0 0,00 0 0,00 19 38,78 9 18,37 49 1 2,04
ES - Egyéb azonositott szindromak 26| 65,00 0 0,00 0 0,00 12 30,00 2 5,00 40 2 5,00
NM - Nem azonositott tobbsz. vsz. r. 215 94,71 1 0,44 0 0,00 7 3,08 4 1,76 227 10 4,41
0sszesen 3418 | 93,70 4 0,11 1 0,03 133 3,65 92 2,52 | 3648 32 0,88

(* bejelentett csecsemdhalalozasok szama az élve sziilottek szazalékaban)
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A velesziiletett rendellenességekkel sujtott esetek terhességi kimenetel szerinti megoszldasanak elemzése

A 3. tablazat a velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek megoszlasat mutatja be terhességi kimenetel
szerint.

2003-ben az Osszes bejelentett eset 93,70%-a élve jott vilagra, az élve sziilottek 0,88%-nal jelentettek
csecsemdhaldlozast. Az 6sszes velesziiletett rendellenes eset 0,03%-a spontdn elvetélt magzat volt, késéi magzati
haldlozas a fejlodési rendellenességes esetek 0,11%-aban kovetkezett be. A magzati haldlozasok talnyomo részét a
prenatalisan felismert rendellenességek képezték. Osszesen 225 fejlédési rendellenességek ismertek fel magzati
korban, ami az Osszes eset 6,17%-a. Ez az arany szignifikansan alacsonyabb a 2002-ben tapasztalt értéknél (7,76%,
p=0,008).

A prenatalisan diagnosztizalt fejlédési rendellenességek 60%-ban jelezték a bejelentd orvosok, hogy a
terhesség indukalt vetéléssel végz6dott (133 eset, az Gsszes eset 3,65%-a).

A magzati korban diagnosztizalt fejlddési rendellenességek 40%-ban (92 eset, az Osszes eset 2,52 %-a) a
terhesség tovabbi kimenetele ismeretlen maradt. Az okok alapvetéen harom tényezdre vezethetdk vissza: (i) az UH
vizsgalatot végz0, adatszolgaltatd orvosnak nem volt tudomasa a terhesség tovabbi kimenetelérdl, (ii) a magzati
korban diagnosztizalt fejlédési rendellenesség nem volt olyan sulyos, hogy indokolta volna a terhesség befejezését,
illetve (iii) a sziil6 a fejlédési rendellenesség ismeretének ellenére vallalta a terhesség kiviselését.

A VRONY bejelentések szerint a prenatalis diagnosztika az alabbi esetekben volt a leghatékonyabb:

e koponyahiany (12/13 eset: 92,3%)
e kopoltyuiv szarmazék rendell. (22/31 eset: 70,9%)
e nyitott gerinc (21/33 eset: 63,6%)
e egyéb kromoszoma rendellenességek (28/49 eset: 57,1%)
e nyitott hasfal (13/24 eset: 54,2%)
o vizfejliség (15/33 eset: 45,5%)
e egyéb, azonositott szindromak (14/40 eset: 35,0%)
e Down-koér (36/135 eset: 26,7%)

A prenatalisan leggyakrabban diagnosztizalt rendellenességek sorrendjében csak kisfoku valtozas tortént az
el6z6 év hasonlo értékeihez képest. Emlitést érdemel, hogy amig 2002-ben a 8 agysérves esetbdl 5-6t felismertek
magzati korban, addig 2003-ban mind a négy agysérves élve jott a vilagra.

A leggyakoribb kromoszoma-rendellenességet jelentd Down-kor magzati diagnosztikaja (26,7%) jelentésen
csokkent, tobb mint 10%-kal alacsonyabb volt a 2002-ben észlelt aranynal. Az eltérés szignifikans (p=0,02). A
bejelentett esetek tobb mint harom-negyede (99/135: 73,3%) sziiléssel végzddott.

A nem azonositott, t6bbszoros fejlodési rendellenességek mindossze 4,8%-at diagnosztizaltak terhesség alatt
(11/227), ami a 2002-ben észlelt érték felét sem éri el. Az eltérés szignifikans (p=0,02).

A vesefejlodési rendellenességeket esetében a prenatalis diagnosztika hatékonysaga kisfokunak itélhetd,
mivel adataink szerint a tomlds vesét 26 esetbdl haromban, a vesehianyt 35 esetbdl kettdben ismertek csak fel
magzati korban.

A sziv- és nagyér fejlodési rendellenességek 1,74%-at diagnosztizaltak magzati korban, ez az arany viszont
kétszerese a 2002-ben jelentett 0,9%-os értéknek, de az eltérés nem szignifikans (p=0,08).

Csecsemébhaldlozasrol a tobbszords fejlédési rendellenességek €s a sziv- €s nagyér rendellenességek esetén
volt leggyakoribban tudomasunk. A csecsemdhaldlozasi adatok nem tiikr6zik a velesziiletett rendellenességben
meghaltak tényleges gyakorisagat. Err6l a sajnalatos eseményr6l a VRONY csak akkor kap tdjékoztatast, ha az
elhalalozas a rendellenesség bejelentésének idészakaban torténik.
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4a. tablazat A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszldsa a
VRONY 2003. évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok januar februar marcius aprilis
esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 0| 0,00 1| 0,13 0| 0,00 0| 0,00
EN - agysérv 1| 0,12 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,13
SB - nyitott gerinc 3| 0,36 2| 0,27 4| 0,51 1| 0,13
CL - ajakhasadék 7| 0,85 5| 0,69 3| 0,38 2| 0,26
CP - szajpadhasadék 2| 0,24 41 0,55 4| 0,51 3| 0,39
PY - sokujjusag 5 0,61 12| 1,66 7| 0,89 41 0,52
SY - 0Osszend6tt ujjak 3| 0,36 3| 0,41 2| 0,25 11| 1,45
LR - végtaghiany 0| 0,00 1| 0,13 3| 0,38 4| 0,52
EX - nyitott hasfal 1| 0,12 0| 0,00 2| 0,25 0| 0,00
OA - nyel6cs6 elzarodas 1| 0,12 2| 0,27 0| 0,00 0| 0,00
AA - végbélelzarodas 0| 0,00 0| 0,00 3| 0,38 2| 0,26
MC - kisfejliség 1| 0,12 0| 0,00 1| 0,12 0| 0,00
HY - vizfejiiség 5| 0,61 2| 0,27 1| 0,12 2| 0,26
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 1{ 0,12 3| 041 2| 0,25 1| 0,13
CT - velesziiletett sziirkehalyog 1| 0,12 0| 0,00 1| 0,12 2| 0,26
AM - szemhidny és kisszemiiség 1| 0,12 0| 0,00 1{ 0,12 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,12 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 2| 0,24 2| 0,27 0| 0,00 4| 0,52
FS - arc- és koponyarendellenesség 2| 0,24 0| 0,00 2| 0,25 1| 0,13
BR - kopoltyuaiv szarmazékok rendell.-ei 21 0,24 2| 0,27 1{ 0,12 2| 0,26
TC - ferdenyakiisag 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,25 3| 0,39
HD - sziv és nagyér rendellenességek 86| 10,53 100 | 13,86 111 14,26 98| 12,94
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 1{ 0,12 4| 0,55 3| 0,38 2| 0,26
DI - rekeszhiany 2| 0,24 0| 0,00 1] 0,12 1| 0,13
RA - vesehiany 4| 0,49 5| 0,69 1] 0,12 7| 0,92
CK - tomlés vese 4| 0,49 2| 0,27 3| 0,38 1| 0,13
US - hugyrendszer elzar6désos r. 8| 0,98 13| 1,80 19| 2,44 71 0,92
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 1| 0,12 6| 0,83 5| 0,64 1| 0,13
SH - hagycsérendellenesség 15| 1,83 23] 3,18 20| 2,57 12| 1,58
UT - rejtett heréjiség 71 0,85 14| 1,94 12| 1,54 10| 1,32
EG - nemi szervi rendellenességek 1{ 0,12 3| 041 4| 0,51 1| 0,13
PS - gyomorkimenet sziikiilet 1{ 0,12 1| 0,13 3| 0,38 0| 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 14| 1,71 5| 0,69 8| 1,02 6| 0,79
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 2| 0,24 0| 0,00 0| 0,00 3| 0,39
SK - csontvazrendszer rendellenességei 1| 0,12 2| 0,27 1{ 0,12 0| 0,00
SA - léphiany 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,13
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
CD - csip6ficam hajlam 15| 1,83 18| 2,49 12| 1,54 8| 1,05
CF - dongalab 12| 1,47 16| 2,21 10| 1,28 13| 1,71
IM - kiiltakarok rendellenessége 2| 0,24 2| 0,27 3| 0,38 3|1 0,39
EO - hormontermeld szervek r. 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 2| 0,24 14| 194 7| 0,89 10| 1,32
UH - ko6ldoksérv és egyéb minor anom. 55| 6,73 41| 5,68 43| 5,52 51| 6,73
DS - Down szindréma 9| 1,10 5| 0,69 10| 1,28 11| 1,45
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 3| 0,36 21 0,27 1 0,12 3|1 0,39
ES - Egyéb azonositott szindromak 3| 0,36 3| 041 3| 0,38 3|1 0,39
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. 1. 28| 3,43 17| 2,35 16| 2,05 15| 1,98
0sszesen 314 | 38,47 335| 46,46 336 43,18 310 | 40,95
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4b. tablazat A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasa a VRONY
2002. évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok majus junius julius augusztus* | szeptember

esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetsz. | ezrelék
AN - koponyahiany 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,22 1| 0,12 1| 0,11
EN - agysérv 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,11 0| 0,00 1| 0,11
SB - nyitott gerinc 2| 0,25 3| 0,37 2| 0,22 1| 0,12 4| 0,47
CL - ajakhasadék 6| 0,77 7| 0,87 8| 0,88 5 0,60 6| 0,71
CP - szajpadhasadék 2| 0,25 5| 0,62 3| 0,33 1| 0,12 6| 0,71
PY - sokujjusag 4| 0,51 1| 0,12 5| 0,55 4| 0,48 7| 0,82
SY - 0Osszendtt ujjak 3| 0,38 7| 0,87 9| 0,99 4| 0,48 41 0,47
LR - végtaghiany 4| 0,51 2| 0,24 5/ 0,55 1| 0,12 1| 0,11
EX - nyitott hasfal 1| 0,12 2| 0,24 3| 0,33 1| 0,12 1| 0,11
OA - nyel6cs6 elzarodas 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,11 1| 0,12 3| 0,35
AA - végbélelzarodas 1| 0,12 3| 0,37 2| 0,22 1| 0,12 2| 0,23
MC - kisfejliség 0| 0,00 2| 0,24 1] 0,11 0| 0,00 0| 0,00
HY - vizfejliség 4| 0,551 4| 0,49 2| 0,22 1| 0,12 1| 0,11
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 0| 0,00 1| 0,12 3| 0,33 0| 0,00 0| 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,11 0| 0,00 0| 0,00
AM - szemhidny és kisszemiiség 0| 0,00 1| 0,12 1| 0,11 0| 0,00 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 1| 0,12 1| 0,12 2| 0,22 0| 0,00 1| 0,11
FS - arc- és koponyarendellenesség 0| 0,00 1| 0,12 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
BR - kopoltytiv szarmazékok rendell.-ei 1| 0,12 0| 0,00 0| 0,00 1{ 0,12 2| 0,23
TC - ferdenyakusag 3| 0,38 1| 0,12 1| 0,11 1| 0,12 3| 0,35
HD - sziv és nagyér rendellenességek 951 12,19 821 10,21 69| 7,65 93| 11,19 87 10,29
RS - 1égzorendszeri rendellenességek 10| 1,28 21 0,24 2| 0,22 3| 0,36 21 0,23
DI - rekeszhiany 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,22 1| 0,12 1| 0,11
RA - vesehiany 0| 0,00 2| 0,24 3| 0,33 1| 0,12 6| 0,71
CK - tomlés vese 3| 0,38 3| 0,37 1| 0,11 1| 0,12 3| 0,35
US - hagyrendszer elzarodasos r. 8| 1,02 8| 0,99 8| 0,88 11 1,32 91 1,06
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 2| 0,25 4] 0,49 6| 0,66 3| 0,36 7| 0,82
SH - hugycsérendellenesség 20| 2,56 11| 1,37 21| 2,32 16| 1,92 21| 2,48
UT - rejtett heréjliség 10| 1,28 13| 1,62 11| 1,21 12| 1,44 12| 1,42
EG - nemi szervi rendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,11 2| 0,24 1| 0,11
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0| 0,00 0 0,00 1| 0,11 1| 0,12 1| 0,11
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 3| 0,38 10| 1,24 7| 0,77 13| 1,56 8| 0,94
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 1| 0,12 2| 0,24 0| 0,00 2| 0,24 2| 0,23
SK - csontvazrendszer rendellenességei 1| 0,12 1| 0,12 1| 0,11 2| 0,24 1{ 0,11
SA - Iéphiany 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,11
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 1] 0,12 0| 0,00 0| 0,00 1] 0,12 1] 011
CD - csip6ficam hajlam 4| 0,51 12| 1,49 5| 0,55 9| 1,08 7| 0,82
CF - dongalab 8| 1,02 5| 0,62 13| 1,44 5| 0,60 11| 1,30
IM - kiiltakarok rendellenessége 21 0,25 1| 0,12 1{ 0,11 21 0,24 0| 0,00
EO - hormontermeld szervek r. 0| 0,00 1| 0,12 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 5| 0,64 8| 0,99 5| 0,55 6| 0,72 13| 1,53
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 26| 3,33 47| 5,85 34| 3,76 36| 4,33 40| 4,73
DS - Down szindréma 7| 0,89 5| 0,62 15| 1,66 10 1,20 12| 1,42
EK - Egyéb kromoszdéma rendell. 5| 0,64 3| 0,37 4| 0,44 21 0,24 4| 0,47
ES - Egyéb azonositott szindromak 1| 0,12 3| 0,37 4| 0,44 1| 0,12 21 0,23
NM - Nem azonositott tobbszords vsz. 1. 18| 2,31 15| 1,86 25| 2,77 20| 2,40 22| 2,60
0sszesen 262 | 33,63 279 | 34,76 291 | 32,26 276 | 33,22 | 317| 37,51
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4c. tablazat A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasa a
VRONY 2002. évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok oktober november december Osszes ismert | ismeretl.
esetsz. | ezrelék | esetsz. | ezrelék | esetsz. | ezrelék | esetsz. | ezrelék | esetsz.
AN - koponyahiany 1 0,12 2 0,27 0 0,00 8 0,08 5
EN - agysérv 0 0,00 0 0,00 0 0,00 4 0,04 0
SB - nyitott gerinc 2 0,24 1 0,13 1 0,13 26 0,27 7
CL - ajakhasadék 1 0,12 6 0,83 7 0,92 63 0,66 2
CP - szajpadhasadék 2 0,24 1 0,13 1 0,13 34 0,35 0
PY - sokujjusag 4 0,49 3 0,41 8 1,05 64 0,67 0
SY - 0Osszend6tt ujjak 2 0,24 1 0,13 7 0,92 56 0,58 0
LR - végtaghiany 1 0,12 1 0,13 2 0,26 25 0,26 0
EX - nyitott hasfal 2 0,24 3 0,41 2 0,26 18 0,18 6
OA - nyel6cso elzarodas 1 0,12 2 0,27 1 0,13 12 0,12 2
AA - végbélelzarodas 0 0,00 1 0,13 1 0,13 16 0,16 0
MC - kisfejliség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 5 0,05 0
HY - vizfejiiség 3 0,37 3 0,41 2 0,26 30 0,31 3
ON - egy¢éb idegrendszeri rendell.-ek 0 0,00 0 0,00 1 0,13 12 0,12 1
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 0 0,00 5 0,05 0
AM - szemhidny és kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 4 0,04 0
EY - egyéb szemrendellenességek 0 0,00 1 0,13 0 0,00 2 0,02 0
EA - fiilrendellenességek 1 0,12 2 0,27 0 0,00 16 0,16 0
FS - arc- és koponyarendellenesség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 6 0,06 0
BR - kopoltyutiv szarmazékok r.-ei 4 0,49 2 0,27 3 0,39 20 0,21 11
TC - ferdenyakusag 0 0,00 0 0,00 0 0,00 14 0,14 1
HD - sziv és nagyér rendellenességek 78 9,62 94| 13,08 87| 11,48| 1080| 11,34 14
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 2 0,24 5 0,69 1 0,13 37 0,38 1
DI - rekeszhiany 0 0,00 1 0,13 2 0,26 11 0,11 0
RA - veschiany 1 0,12 2 0,27 2 0,26 34 0,35 1
CK - tomlés vese 1 0,12 1 0,13 2 0,26 25 0,26 1
US - hugyrendszer elzar6désos r. 4 0,49 10 1,39 10 1,31 115 1,20 7
OU - egyéb hugy-ivarszervi r.-ek 10 1,23 4 0,55 4 0,52 53 0,55 3
SH - hugycsérendellenesség 19 2,34 16 2,22 20 2,63 214 2,24 0
UT - rejtett heréjiség 9 1,11 10 1,39 8 1,05 128 1,34 0
EG - nemi szervi rendellenességek 3 0,37 1 0,13 7 0,92 24 0,25 1
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0 0,00 1 0,13 0 0,00 9 0,09 0
OD - egy¢b zsigeri rendellenességek 16 1,97 12 1,67 10 1,31 112 1,17 0
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 2 0,24 1 0,13 2 0,26 17 0,17 1
SK - csontvazrendszer rendellenességei 2 0,24 0 0,00 0 0,00 12 0,12 0
SA - léphiany 0 0,00 0 0,00 1 0,13 3 0,03 0
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 1 0,12 0 0,00 0 0,00 1 0,01 0
OL - egyéb végtag rendellenességek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 3 0,03 0
CD - csip6ficam hajlam 6 0,74 10 1,39 9 1,18 115 1,20 0
CF - dongalab 7 0,86 8 1,11 6 0,79 114 1,19 0
IM - kiiltakarok rendellenessége 4 0,49 3 0,41 3 0,39 26 0,27 0
EO - hormontermeld szervek r. 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,01 0
IH - lagyéksérv 10 1,23 5 0,69 4 0,52 89 0,93 0
UH - ko6ldoksérv és egyéb minor anom. 38 4,68 34 4,73 22 2,90 467 4,90 0
DS - Down szindréma 12 1,48 11 1,53 11 1,45 118 1,23 17
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 4 0,49 4 0,55 2 0,26 37 0,38 12
ES - Egyéb azonositott szindromak 5 0,61 7 0,97 3 0,39 38 0,39 2
NM - Nem azonositott tobbsz. vsz. r. 16 1,97 21 2,92 11 1,45 224 2,35 3
osszesen 274 | 33,80 290 | 40,37 263 | 34,70| 3547| 37,26 101

43




Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl

A velestziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasanak elemzése

A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasanak elemzése

A 4. tablazat a bejelentett velesziiletett rendellenességek sziiletési honap szerinti megoszldasat mutatja. 101
esetben (az Osszes bejelentés 2,8%-aban) az index paciens sziiletési honapja nem keriilt feltiintetésre. Az ismeretlen
nemuek aranya 2003-ban jelentésen nétt, mintegy masfélszerese volt az el6z6 évi értéknek (1,9%)

A velesziiletett rendellenességgel vildgra jott, ill. prenatalisan felismert magzatok havonkénti megoszlasa
32,26 — 46,46%0 kozott mozgott 37,26%0-es atlagértékkel. A legmagasabb gyakorisagi értéket - a 2002-es évhez
hasonloan - a februari sziiletésiicknél regisztraltunk, a legalacsonyabb aranyu volt a rendellenesség a juliusban és
augusztusban sziiletetteknél.

A velesziiletett rendellenességek szezondlis ingadozast mutatnak, a téli honapban nagyobb, nyar végén
kisebb gyakorisaggal fordulnak el6.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl
5a. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisdaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a

VRONY 2003. évi végleges adatai ala

pjan

Rendellenesség csoportok Budapest Baranya Bacs-Kiskun Békés
esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 2| 0,14 0| 0,00 3| 0,63 1| 0,30
EN - agysérv 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
SB - nyitott gerinc 3| 0,20 0| 0,00 2| 0,442 2| 0,59
CL - ajakhasadék 7| 048 3| 0,83 6| 1,26 3| 0,89
CP - szajpadhasadék 5| 0,34 1| 0,28 2| 0,42 2| 0,59
PY - sokujjusag 7| 048 1| 0,28 4| 0,84 4| 1,18
SY - 0Osszendtt ujjak 6| 041 3| 0,83 6| 1,26 1| 0,30
LR - végtaghiany 3| 0,20 0| 0,00 1] 0,21 0| 0,00
EX - nyitott hasfal 2| 0,14 0| 0,00 3| 0,63 2| 0,59
OA - nyel6cs6 elzarodas 2| 0,14 0| 0,00 2| 0,42 0| 0,00
AA - végbélelzarodas 3| 0,20 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,59
MC - kisfejliség 0| 0,00 0| 0,00 1] 0,21 0| 0,00
HY - vizfejliség 3| 0,20 1| 0,28 3| 0,63 2| 0,59
ON - egy¢éb idegrendszeri rendell.-ek 0| 0,00 0| 0,00 2| 042 0 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 1{ 0,28 1| 0,21 0| 0,00
AM - szemhiany és kisszemiiség 0| 0,00 1| 0,28 0| 0,00 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 3|1 0,20 0| 0,00 21 042 0| 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,21 1| 0,30
BR - kopoltyutiv szarmazékok r-ei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,59
TC - ferdenyakuisag 0| 0,00 0| 0,00 5| 105|171 0| 0,00
HD - sziv és nagyér rendellenességek 54| 3,68|] 19| 523|] 123 | 25,74 | 1 74| 21,84
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 10| 2,09|1 1 0,30
DI - rekeszhiany 0 0,00 2| 0,55 0| 0,00 1| 0,30
RA - vesehiany 1| 0,07 0| 0,00 3| 0,63 2| 0,59
CK - tomlés vese 2| 0,14 0| 0,00 3| 0,63 1| 0,30
US - hagyrendszer elzar6dasos r.-i 3|1 0,20 1| 0,28 38| 7,95|1 5| 1,48
OU - egyéb hugy-ivarszervi r-ek 2| 0,14 0| 0,00 5| 1,05 2| 0,59
SH - hugycsérendellenesség 16| 1,09|] 11| 3,03 24| 5,021 8| 2,36
UT - rejtett heréjliség 6| 041]] 4| 1,10 15| 3,14 |1 5| 1,48
EG - nemi szervi rendellenességek 0| 0,00 1| 0,28 21 042 0| 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0| 0,00 1| 0,28 1| 0,21 1 0,30
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 3|1 0,20 1{ 0,28 6| 1,26 45| 13,28
Al - vékonybél velesziil. elzar./sziikiil. 1{ 0,07 0| 0,00 3| 0,63 2| 0,59
SK - csontvazrendszer rendellenességei 1{ 0,07 0| 0,00 6| 1,26|1 0| 0,00
SA - léphiany 1| 0,07 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 0 0,00 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
CD - csip6ficam hajlam 3| 0,20 0| 0,00 11| 2,301 4| 1,18
CF - dongalab 8| 055]|] 8| 2,20 14| 293|1 7| 2,07
IM - kiiltakarok rendellenessége 1| 0,07 0| 0,00 5| 105|171 1 0,30
EO - hormontermel§ szervek r.-i 1| 0,07 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 5| 0,34]] 1| 0,28 0| 0,00 0| 0,00
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 25| 1,70|] 6] 165]| 61| 12,76 | 1 10| 2,95
DS - Down szindréma 32| 218|171 2| 0,55 11| 2,30 6| 1,77
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 141 0,95]|1 1| 0,28 21 042 2| 0,59
ES - Egyéb azonositott szindromak 5| 0,34 21 0,55 4| 0,84 1 0,30
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz.r. 18 1,23 || 5| 1,38 19| 398|171 12| 3,54
0sszesen 248| 16,91 76] 20,91 410 85,79 |1 212 | 62,56

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hiany az T/1_jelzéssel szerepel.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl
Sb. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megy¢jében és Budapesten a VRONY 2003.
évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok Borsod-Abaiij-Z. Csongrad Fejér Gyé6r-Moson-S.
esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 1| 0,13 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,51
EN - agysérv 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
SB - nyitott gerinc 2| 0,26 2| 0,52 0| 0,00 5| 1,261
CL - ajakhasadék 3| 0,40 4| 1,03 1| 0,25 5| 1,26
CP - szajpadhasadék 3| 0,40 1| 0,26 2| 051 1| 0,25
PY - sokujjisag 6| 0,79 0| 0,00 2| 051 2| 0,51
SY - 0sszendtt ujjak 8| 1,06 1| 0,26 1] 0,25 5 1,26
LR - végtaghiany 1| 0,13 2| 0,52 1] 0,25 41 1,01
EX - nyitott hasfal 1| 0,13 2| 0,52 1| 0,25 1| 0,25
OA - nyel6cs6 elzarodas 2| 0,26 1| 0,26 0| 0,00 3| 0,76
AA - végbélelzarodas 3| 0,40 1| 0,26 0| 0,00 1| 0,25
MC - kisfejliség 0| 0,00 1| 0,26 0| 0,00 0| 0,00
HY - vizfejiiség 41 0,53 1| 0,26 2| 051 1| 0,25
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 4| 0,53 1| 0,26 0| 0,00 1| 0,25
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
AM - szemhidny és kisszemiiség 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 1| 0,13 0| 0,00 1| 0,25 0| 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 1| 0,13 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,25
BR - kopoltytiv szarmazékok rendell.-ei 3| 0,40 2| 0,52 0| 0,00 1| 0,25
TC - ferdenyakiisag 1{ 0,13 1{ 0,26 0| 0,00 0| 0,00
HD - sziv és nagyér rendellenességek 1281 16,92 | 1 50| 12,91 66| 16,70 | 1 411 10,35
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 3| 0,40 2| 0,52 2| 0,51 3| 0,76
DI - rekeszhiany 0| 0,00 1| 0,26 0| 0,00 0| 0,00
RA - vesehiany 1{ 0,13 4| 1,03 1| 0,25 1{ 0,25
CK - t6mlés vese 2| 0,26 1| 0,26 0| 0,00 41 1,01
US - hugyrendszer elzar6dasos r.-i 17| 2,251 6| 1,55 2| 0,51 9| 2,27
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 4| 0,53 3| 0,77 1| 0,25 3| 0,76
SH - hugycsérendellenesség 13| 1,72 13| 3,36 7 1,77 20| 5,051
UT - rejtett heréjliség 41 0,53 3| 0,77 9| 2,28 13| 3,281
EG - nemi szervi rendellenességek 6| 0,79|1 3| 0,77 0| 0,00 2| 0,51
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0| 0,00 21 0,52 0| 0,00 3| 0,76
OD - egy¢b zsigeri rendellenességek 0| 0,00 51 1,29 3| 0,76 1| 0,25
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 1| 0,13 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,25
SK - csontvazrendszer rendellenességei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,51
SA - Iéphiany 0| 0,00 1| 0,26 0| 0,00 0| 0,00
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 0| 0,00 1| 0,26 0| 0,00 0| 0,00
CD - csip6ficam hajlam 7| 0,93 9| 2,321 16| 4,051 8| 2,02
CF - dongalab 9 1,19 1| 0,26 4| 1,01 5 1,26
IM - kiiltakarok rendellenessége 0| 0,00 21 0,52 0| 0,00 2| 0,51
EO - hormontermel§ szervek r.-i 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 7|1 0,93 3| 0,77 0| 0,00 34| 8591
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 19| 2511 16| 4,13 15| 3,79 421 10,611
DS - Down szindréma 13| 1,72 4| 1,03 3| 0,76 2| 0,51
EK - Egyéb kromoszoma rendelleneségek 2| 0,26 21 0,52 3| 0,76 4|1 1,01
ES - Egyéb azonositott szindromak 4| 0,53 0| 0,00 2| 0,51 2| 0,51
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz.r. 401 5291 10| 2,58 12| 3,04 7 1,77
o0sszesen 324 42,841 162 | 41,83 157 | 39,72 242 61,11 |1

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tébblet/hiany az T/ jelzéssel szerepel.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl
Sc. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a VRONY 2003.
évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok Hajdu-Bihar Heves Komarom-E. Noégrad
esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 2| 0,35 0| 0,00 0| 0,00 0] 0,00
EN - agysérv 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
SB - nyitott gerinc 4] 0,70 0| 0,00 0| 0,00 1] 0,49
CL - ajakhasadék 3| 0,52 3| 1,04 1| 0,35 3| 1,47
CP - szajpadhasadék 1| 0,17 3| 1,04 1| 0,35 0| 0,00
PY - sokujjisag 5| 0,87 0| 0,00 0| 0,00 41 1,96
SY - 0sszendtt ujjak 3| 0,52 1] 0,35 1] 0,35 2| 0,98
LR - végtaghiany 3| 0,52 0| 0,00 1] 0,35 1] 0,49
EX - nyitott hasfal 2| 0,35 1| 0,35 2| 0,71 0| 0,00
OA - nyel6cs6 elzarodas 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,49
AA - végbélelzarodas 1| 0,17 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
MC - kisfejliség 0| 0,00 1] 0,35 1] 0,35 0| 0,00
HY - vizfejiiség 3| 0,52 0| 0,00 1| 0,35 3| 1,47
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 1| 0,17 0| 0,00 1| 0,35 0| 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
AM - szemhidny és kisszemiiség 0| 0,00 1{ 0,35 0| 0,00 0 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 3| 0,52 1| 0,35 0| 0,00 1| 0,49
FS - arc- és koponyarendellenesség 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
BR - kopoltytiv szarmazékok rendell.-ei 121 2,10|1 2| 0,69 0| 0,00 1| 0,49
TC - ferdenyakiisag 0| 0,00 6| 2,08|1 0| 0,00 0| 0,00
HD - sziv és nagyér rendellenességek 48| 8,38 | 11 3,82 40| 14,20 311 15,20
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 3| 0,52 1| 0,35 1| 0,35 1| 0,49
DI - rekeszhiany 0| 0,00 1| 0,35 0| 0,00 0| 0,00
RA - vesehiany 41 0,70 2| 0,69 0| 0,00 1] 0,49
CK - t6mlés vese 2| 0,35 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
US - hugyrendszer elzar6dasos r.-i 71 1,22 5| 1,73 1| 0,35 1{ 0,49
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 4] 0,70 2| 0,69 1] 0,35 1| 0,49
SH - hugycsérendellenesség 12| 2,10 10| 3,47 8| 2,84 9| 441|171
UT - rejtett heréjiség 10| 1,75 2| 0,69 0| 0,00 3| 1,47
EG - nemi szervi rendellenességek 1| 0,17 1{ 0,35 1| 0,35 0| 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0| 0,00 0| 0,00 0 0,00 0 0,00
OD - egy¢b zsigeri rendellenességek 1| 0,17 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,98
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 2| 0,35 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
SK - csontvazrendszer rendellenességei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0 0,00
SA - Iéphiany 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
CD - csip6ficam hajlam 1| 0,17 19| 6,59|1 0| 0,00 4| 1,96
CF - dongalab 7| 1,22 3| 1,04 3| 1,06 6| 294|1
IM - kiiltakarok rendellenessége 4| 0,70 0| 0,00 21 0,71 1{ 0,49
EO - hormontermel§ szervek r.-i 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 0| 0,00 0| 0,00 9| 319|171 2| 0,98
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 29| 5,07 3| 1,04 10| 3,55 48| 23,53 |1
DS - Down szindréma 5] 0,87 9| 3,12|1 2| 0,71 4| 1,96
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 21 0,35 3| 1,04 0| 0,00 0| 0,00
ES - Egyéb azonositott szindromak 3| 0,52 1{ 0,35 1| 0,35 1| 0,49
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz.r. 11| 1,92 9| 3,12 12| 4,26|1 8| 3,92
osszesen 199 | 34,76 101 | 35,03 100| 35,50 140| 68,63 |1

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hiany az T/ jelzéssel szerepel.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl
5d. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a VRONY 2002.
évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok Pest Somogy Szabolcs-Sz.-B. Jasz-N.-Sz.
esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,16 1| 0,26
EN - agysérv 2| 0,17 1| 0,33 1| 0,16 0| 0,00
SB - nyitott gerinc 0| 0,00 0| 0,00 4| 0,63 2| 051
CL - ajakhasadék 41 0,34 2| 0,66 2| 0,32 2| 051
CP - szajpadhasadék 41 0,34 0| 0,00 1] 0,16 2| 051
PY - sokujjusag 5| 0,43 3| 1,00 4| 0,63 6| 154|171
SY - 0Osszen6tt ujjak 4| 0,34 1| 0,33 2| 0,32 0| 0,00
LR - végtaghiany 3| 0,26 0| 0,00 2| 0,32 1| 0,26
EX - nyitott hasfal 0| 0,00 0| 0,00 4| 0,63 1| 0,26
OA - nyel6cs6 elzarodas 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,16 1| 0,26
AA - végbélelzarodas 1| 0,09 0| 0,00 0| 0,00 2| 051
MC - kisfejliség 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
HY - vizfejiiség 2| 0,17 0| 0,00 1] 0,16 0| 0,00
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 2| 0,17 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 0| 0,00 3| 047 0| 0,00
AM - szemhidny és kisszemiiség 1| 0,09 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,26
EY - egyéb szemrendellenességek 1| 0,09 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 1 0,09 1{ 0,33 1| 0,16 0| 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 0| 0,00 0| 0,00 0 0,00 0| 0,00
BR - kopoltytiv szarmazékok rendell.-ei 1| 0,09 0| 0,00 3| 047 3| 0,77
TC - ferdenyakusag 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,16 0| 0,00
HD - sziv és nagyér rendellenességek 91| 7,741 27| 8,96 90| 14,20 |1 87 22,291
RS - 1égzorendszeri rendellenességek 6| 0,51 0| 0,00 0| 0,00 21 0,51
DI - rekeszhiany 21 0,17 0| 0,00 1| 0,16 0| 0,00
RA - vesehiany 2| 0,17 1| 0,33 1| 0,16 0| 0,00
CK - tomlés vese 4| 0,34 1| 0,33 1| 0,16 1| 0,26
US - hugyrendszer elzar6dasos r.-i 6| 051]] 2| 0,66 2| 0,32 5| 1,28
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 13| 1,111 2| 0,66 4| 0,63 2| 051
SH - hugycsérendellenesség 17| 145|] 3| 1,00 7] 1,10(] 9| 231
UT - rejtett heréjliség 5| 043]|] 13| 4311 9| 1,42 3| 0,77
EG - nemi szervi rendellenességek 2| 0,17 0| 0,00 1| 0,16 1{ 0,26
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 4| 0,34 2| 0,66 1| 0,16 3| 0,77
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 1| 0,09 0| 0,00 6] 0951 0| 0,00
SK - csontvazrendszer rendellenességei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,51
SA - léphiany 1| 0,09 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,16 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 1| 0,09 0| 0,00 0| 0,00 1] 0,26
CD - csip6ficam hajlam 4|1 0,34 0| 0,00 5| 0,79 2| 0,51
CF - dongalab 7| 0,60]] 5| 1,66 6| 0,95 5| 1,28
IM - kiiltakarok rendellenessége 2| 0,17 3| 1,00 1| 0,16 1| 0,26
EO - hormontermel§ szervek r.-i 0| 0,00 0| 0,00 0 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 3| 0,26 2| 0,66 3| 047 1| 0,26
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 28| 2,38 14| 4,64 12 189|] 21| 5,38
DS - Down szindréma 201 1,70 3| 1,00 5| 0,79 41 1,02
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 6| 0,51 0| 0,00 2] 0,32 21 0,51
ES - Egyéb azonositott szindromak 3| 0,26 2| 0,66 8| 1,261 0| 0,00
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz.r. 20| 1,70 2| 0,66 8| 1,26 8| 2,05
0sszesen 279| 23,73 ] 90 29,86 | 205 32,35| | 182 46,63 |1

Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hidny az Tl jelzéssel szerepel.
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Se. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a VRONY 2003.
évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok Tolna Vas Veszprém Zala
esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EN - agysérv 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
SB - nyitott gerinc 1| 0,46 0| 0,00 3| 0,93 2| 0,85
CL - ajakhasadék 2| 0,93 1| 045 6| 186|171 3| 1,27
CP - szajpadhasadék 4| 1,86 0| 0,00 1| 0,31 0| 0,00
PY - sokujjusag 2| 0,93 1| 045 5| 1,55 3| 1,27
SY - 0Osszen6tt ujjak 4| 1,86 1| 045 4| 1,24 1| 042
LR - végtaghiany 1| 0,46 0| 0,00 1| 0,31 0| 0,00
EX - nyitott hasfal 0| 0,00 0| 0,00 1] 0,31 1| 042
OA - nyel6cs6 elzarodas 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,31 0| 0,00
AA - végbélelzarodas 2| 0,93 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
MC - kisfejliség 0| 0,00 1| 045 0| 0,00 0| 0,00
HY - vizfejliség 0| 0,00 2| 0,89 2| 0,62 2| 0,85
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 1| 0,46 0| 0,00 0] 0,00 0| 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
AM - szemhidny és kisszemiiség 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 1| 0,46 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 1| 0,46 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 1| 0,46 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,42
BR - kopoltytiv szarmazékok rendell.-ei 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,31 0| 0,00
TC - ferdenyakusag 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 042
HD - sziv és nagyér rendellenességek 23| 10,68 17| 7,59 50| 1547 |1 23| 9,75
RS - 1égzorendszeri rendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,62 1| 0,42
DI - rekeszhiany 1| 0,46 0| 0,00 1| 0,31 1| 0,42
RA - vesehiany 2| 0,93 0| 0,00 6| 186|171 3| 1,27
CK - tomlés vese 1| 0,46 0| 0,00 1| 0,31 2| 0,85
US - hugyrendszer elzar6dasos r.-i 0| 0,00 0| 0,00 9| 2,781 1| 0,42
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 3| 1,39 1| 0,45 3| 0,93 0| 0,00
SH - hugycsérendellenesség 3| 1,39 9| 4,02 6| 1,86 9| 3,82
UT - rejtett heréjliség 7| 325|171 3| 1,34 10| 3,091 4| 1,70
EG - nemi szervi rendellenességek 1| 0,46 2| 0,89 1| 0,31 0| 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,31 0| 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 21| 9,751 0| 0,00 13| 4,02 |1 0| 0,00
Al - vékonybél velesziil. elzar., szlkiil. 0| 0,00 1{ 0,45 0| 0,00 0| 0,00
SK - csontvazrendszer rendellenességei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,42
SA - léphiany 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
CD - csip6ficam hajlam 5| 2,32 11| 4911 5| 1,65 1| 042
CF - dongalab 6| 2,791 5| 2,23 1| 0,31 4| 1,70
IM - kiiltakarok rendellenessége 0| 0,00 1{ 0,45 0| 0,00 0| 0,00
EO - hormontermel§ szervek r.-i 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 0| 0,00 0| 0,00 15| 4,641 4| 1,70
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 9| 4,18 28| 12511 51| 15,78 |1 20| 848|171
DS - Down szindréma 1| 0,46 1| 0,45 2| 0,62 5| 2,12
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 1| 0,46 1| 0,45 0| 0,00 21 0,85
ES - Egyéb azonositott szindromak 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,42
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz.r. 5| 2,32 41 1,79 13| 4,02 2| 0,85
0sszesen 109 | 50,631 90| 40,20 215| 66,52 | 1 98 | 41,56

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hiany az T/ jelzéssel szerepel.
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5f. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a VRONY 2003.
¢évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok oOsszes ismert ismeretlen
esetszam ezrelék esetszam ezrelék
AN - koponyahiany 13 0,14 0 0,00
EN - agysérv 4 0,04 0 0,00
SB - nyitott gerinc 33 0,35 0 0,00
CL - ajakhasadék 64 0,68 1 1,11
CP - szajpadhasadék 34 0,36 0 0,00
PY - sokujjusag 64 0,68 0 0,00
SY - 0Osszenétt ujjak 55 0,58 1 1,11
LR - végtaghiany 25 0,27 0 0,00
EX - nyitott hasfal 24 0,25 0 0,00
OA - nyel6cs6 elzarodas 14 0,15 0 0,00
AA - végbélelzarodas 16 0,17 0 0,00
MC - kisfejliség 5 0,05 0 0,00
HY - vizfejiiség 33 0,35 0 0,00
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 13 0,14 0 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 5 0,05 0 0,00
AM - szemhiany és kisszemiiség 4 0,04 0 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 2 0,02 0 0,00
EA - fiilrendellenességek 16 0,17 0 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 6 0,06 0 0,00
BR - kopoltyuiv szarmazékok rendell.-ei 31 0,33 0 0,00
TC - ferdenyaktisag 15 0,16 0 0,00
HD - sziv és nagyér rendellenességek 1093 11,59 1 1,11
RS - légzdrendszeri rendellenességek 38 0,40 0 0,00
DI - rekeszhiany 11 0,12 0 0,00
RA - vesehiany 35 0,37 0 0,00
CK - toml6s vese 26 0,28 0 0,00
US - hagyrendszer elzar6dasos r.-i 120 1,27 2 2,21
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 56 0,59 0 0,00
SH - hugycsérendellenesség 214 2,27 0 0,00
UT - rejtett heréjliség 128 1,36 0 0,00
EG - nemi szervi rendellenességek 25 0,27 0 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 9 0,10 0 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 111 1,18 1 1,11
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 18 0,19 0 0,00
SK - csontvazrendszer rendellenességei 12 0,13 0 0,00
SA - léphiany 3 0,03 0 0,00
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 1 0,01 0 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 3 0,03 0 0,00
CD - csip6ficam hajlam 115 1,22 0 0,00
CF - dongalab 114 1,21 0 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 26 0,28 0 0,00
EO - hormontermeld szervek r.-i 1 0,01 0 0,00
IH - lagyéksérv 89 0,94 0 0,00
UH - ko6ldoksérv és egyéb minor anom. 467 4,95 0 0,00
DS - Down szindréma 134 1,42 1 1,11
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 49 0,52 0 0,00
ES - Egyéb azonositott szindromak 40 0,42 0 0,00
NM - Nem azonositott tobbszords vsz.r. 225 2,39 2 2,21
0sszesen 3639 38,60 9 9,96

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hidany az Ty jelzéssel szerepel.
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A velestziiletett rendellenességek gyakorisaganak elemzése hazdank 19 megyéjében és Budapesten

Az 5. tablazat megyék szerinti bontasban részletezi a bejelentett fejlodési rendellenesség-csoportok szamat
és ezrelékes gyakorisagat. A gyakorisagok értékelésénél a megyék adott évi sziiletésszamat vettiik figyelembe.

A fejlodési rendellenességek eléfordulasi aranya nyolc megyében (Békés, Borsod-Abauj-Zemplén, Bacs-
Kiskun, Gy6r-Moson-Sopron, Nograd, Jasz-Nagykun-Szolnok, Tolna és Veszprém) volt szignifikdnsan magasabb az
orszagos adatokhoz képest. Négy megyében (Baranya Pest, Somogy, Szabolcs-Szatmar-Bereg) ¢és a févarosban
szignifikdnsan kevesebb fejlddési rendellenességet jelentettek az orszdgos atlagnal.

A legtobb fejlddési rendellenességet

e  Bdcs-Kiskun (85,8%0) megyebdl jelentették
Szignifikansan magasabb gyakorisagi értékeket regisztraltunk az orszdgos datlagnal (37,34%o)

e Nograd (68,6%0)

o Veszprém (66,5%o0)

o Békés (62,6%0)

o  Gyor-Moson-Sopron (61,1%o0)

e Tolna (50,6%0)

e Jasz-Nagykun-Szolnok (46,6%0)

e Borsod-Abauj-Zemplén (42,8%0) megyékben

Az orszagos atlagot kissé meghalado gyakorisagi értékek fordultak eld.

e (Csongrad (41,8%o0)
o Zala (41,6%0)
e Vas (40,2%o0)
o Fejér (39,7%0) megyékbol.

Kevéssel az orszagos atlag alatti értékek fordultak el

o Komarom-Esztergom (35,5%0)

o Heves (35,0%0)

e Hajdu-Bihar (34,8%0) megyékben

A vartnal szignifikansan kisebb aranyban jelentettek fejlodési rendellenességet

e Szabolcs-Szatmar-Bereg (32,4%0)

e Somogy (29,9%o0)

e Pest (23,7%o0)

e Baranya (20,9%0) megyék

e Budapest (16,9%0)

A 3648 bejelentésbdl 9 esetben (0,2%) ismeretlen volt az index paciens lakhelye.

Az alabbiakban a f6bb rendellenesseg-tipusokat gyakorisagi el6forduldsuk alapjan elemezziikk. Az
értékelésnél csak az 5 esetnél nagyobb esetszamu, eltéréséket vettiik figyelembe.

Vel6cso-zarodasi rendellenességeket - legnagyobb aranyban
e  Gyo6r-Moson-Sopron (1,77%o)
e Bacs-Kiskun (1,05%0) megyékbdl jelentettek

Gy6r-Moson-Sopron  megyében a bejelentett nyitott gerincesek ardnya szignifikdnsan nagyobb volt az
orszagos atlagnal (0,53%o)

Nem jelentettek velocsozaroddsi rendellenességet Baranya, Fejér, Heves, Komdrom-Esztergom és Vas
megyékbol.
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Archasadékok (Ajaktszajpadhasadékot és hatso-szajpadhasadék) - legnagyobb ardnyban

e Tolna (2,79%o0)
e Heves (2,08%0)
e Veszprém (2,17%o)
e Bacs-Kiskun (1,68%0) megyekbdl jelentettek,

Az archasadékok ardnya Veszprém megyében szignifikdnsan meghaladta az orszagos atlagot (0,68%eo).
Nem érkezett bejelentés szdajpadhasadékrol Nograd, Somogy, Vas és Zala megyékbdl.

A sokujjusag aranya szignifikansan meghaladta az orszagos atlagértéket (0,68%o)
e Jasz-Nagykun-Szolnok (1,54%0) megyében

Nem jelentettek sokujjusdagot Csongrad, Heves és Komdrom megyébdl.
Az 6sszen6tt Ujjak elofordulasi aranya egyetlen megyében se haladta meg az orszagos atlagot (0,58%o)
Nem jelentettek syndactylidat Jasz-Nagykun-Szolnok megyébdl.

Sziv- és nagyér rendellenességekre vonatkozdan
- szignifikansan nagyobb volt a bejelentések ardnya az orszagos atlagnal (11,59%o)

e Bacs-Kiskun megyében (25,74%o0)

o Békés (21,84%0)

e Jasz-Nagykun-Szolnok (22,29%o)

e Borsod-Abauj-Zemplén (16,92%o0)

o Fejér (16,70%0)

e  Veszprém (15,47%0)

e Szabolcs-Szatmar-Bereg (14,20%0) megyékben.

- szignifikansan kevesebb szivfejlédési rendellenességet jelentettek

e Hajda-Bihar (8,38%0)

e Baranya (5,23%0)

e Pest (7,74%0)

e Heves (3,82%0)

e Budapest (3,68%o0)

Vesehidnyt szignifikdnsan nagyobb aranyban jelentettek az orszadgos atlagnal (0,37%o)
o Veszprém (1,86%0) megyébol

A hugyrendszer elzar6dasos rendellenességeirol
- szignifikansan tobb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal (1,27%o)

e Bacs-Kiskun (7,95%o)
e Borsod-Abauj-Zemplén(2,25%o0)
e Veszprém (2,78%0) megyékbol

- szignifikansan kevesebb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal
e Pest (0,51%o0) megyébdl

Tolna és Vas megyébdl nem kaptunk ilyen rendellenességrdl bejelentést.

Az egyéb hugy-ivarszervi rendellenességekrol szignifikansan tobb bejelentést kaptunk az orszagos atlagnal
(0,59%o)
e Pest (1,11%o0) megyébdl

Hugycsonyilas-rendellenesség elofordulasarol
- szignifikansan tobb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal (2,27%o)
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e  Gyo6r-Moson-Sopron (5,05%o0)
e Bacs-Kiskun (5,02%0)
e Nograd (4,41%0) megyékbol
Az orszagos atlagnal szignifikansan alacsonyabb aranyu bejelentés érkezett
e Budapest (1,09%o0)
e Pest (1,45%o0)
e Szabolcs-Szatmar-Bereg (1,10%0) megyékbol
A rejtett heréjiiség aranya szignifikdnsan meghaladta az orszagos atlagot (1,36%o)
e Somogy (4,31%o0)
e Gyor-Moson-Sopron (3,28%o0)
e Tolna (3,25%o0)
o Veszprém (3,09%o0) megyékben

Szignifikansan toObb nemi szervi rendellenességrol kaptunk bejelentést az orszagos atlagnal (0,27%o)
e Borsod-Abauj-Zemplén(0,79%o) megyébol

A gyomor-béltraktus rendellenességei koziil szignifikansan nagyobb aranyban észleltek az orszagos atlagnal
(1,18%o0)

e Tolna (9,75%o0)

e Veszprém (4,02%o0) megyében

A vékonybél velesziiletett elzarodasa vagy sziikiilete szignifikdnsan nagyobbnak mutatkozott az orszagos atlagnal
(0,19%o0)
e Szabolcs-Szatmar-Bereg (0,95%0) megyében

Csipéficam-hajlamroél az orszagos atlagnal (1,22%o) szignifikansan nagyobb aranyu bejelentés érkezett

o Heves (6,59%0)
e Vas (4,91%o0)
e Fejér (4,05%0)
e (Csongrad (2,32%o0)
e Bacs-Kiskun (2,30%0) megyékbol
Dongalabrdl az orszagos atlagnal (1,21%o) szignifikansan nagyobb aranyu bejelentés érkezett
e Nograd (2,94%0)
e Bacs-Kiskun (2,93%0)
e Tolna (2,79%0) megyekbol

A Kkiiltakarok rendellenességeire vonatkozoan az orszagos atlagnal (0,28%o) szignifikansan nagyobb aranyu
bejelentés érkezett
e Bacs-Kiskun (1,05%0) megyebdl

Down-korjelentésével kapcsolatban: az orszadgos atlagndl (1,42%o) szignifikansan tobb Down-korrol érkezett
bejelentés

e Heves (3,12%0) megyebol

e Budapest (2,18%o0)

Egyéb kromoszoma-rendellenességekrdl szignifikdnsan tobb bejelentés érkezett az orszadgos atlagnal (0,51%o)
e Budapest (0,95%0)

A nem azonositott tobbszoros fejlodési rendellenességek
- szignifikansan gyakoribb el6forduléasat észleltiik az orszagos atlagnal (2,39%o)

e Borsod-Abauj-Zemplén (5,29%0)
o Komarom-Esztergon (4,26%0)
e Bacs-Kiskun (3,98%0) megyékben
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- szignifikansan kisebb aranyt el6fordulast észleltiik az orszagos atlagnal (2,39%o)

o Budapest (1,23%o0)
Az egyéb azonositott szindromak
- szignifikansan gyakoribb eléfordulédsat észleltiik az orszagos atlagnal (1,42%o)

e Szabolcs-Szatmar-Bereg (1,26%0) megyében

Minor anomaliakat (beleértve a koldoksérvet) szignifikinsan nagyobb aranyban jelentettek az orszagos atlaghoz

képest (4,95%o)
e Nograd (23,53%o0)
e Veszprém (15,78%0)
e Bacs-Kiskun (12,76%o0)
e Vas (12,51%0)
o Zala ( 8,48%0) megyék

54



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszdagos Nyilvantartdasa 2003. évi adatairdl
6. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga nemek szerint a VRONY 2003. évi végleges
adatai alapjan

Rendellenesség csoportok Fiu | Lany [Ismeretlen | Osszesen fiuk(gl/l(‘)?nya
AN - koponyahiany 0 3 10 13 0,00
EN - agysérv 2 2 0 4 50,00
SB - nyitott gerinc 10 8 15 33 55,56
CL - ajakhasadék 42 21 2 65 66,67
CP - szajpadhasadék 12 22 0 34 35,29
PY - sokujjusag 43 21 0 64 67,19
SY - 0sszenétt ujjak 37 19 0 56 66,07
LR - végtaghidny 15 10 0 25 60,00
EX - nyitott hasfal 6 8 10 24 42,86
OA - nyel6cs6 elzarodas 6 6 2 14 50,00
AA - végbélelzarodas 11 5 0 16 68,75
MC - kisfejiség 0 5 0 5 0,00
HY - vizfejliség 9 15 9 33 37,50
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 5 7 1 13 41,67
CT - velesziiletett sziirkehalyog 3 2 0 5 60,00
AM - szemhiany és kisszem{iség 0 4 0 4 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0 2 0 2 0,00
EA - fiilrendellenességek 11 5 0 16 68,75
FS - arc- és koponyarendellenesség 5 1 0 6 83,33
BR - kopoltyuiv szarmazékok rendell.-ei 5 4 22 31 55,56
TC - ferdenyakusag 4 10 1 15 28,57
HD - sziv és nagyér rendellenességek 516 558 20 1094 48,04
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 13 24 1 38 35,14
DI - rekeszhiany 5 6 0 11 45,45
RA - vesehiany 22 12 1 35 64,71
CK - tomlds vese 11 12 3 26 47,83
US - hugyrendszer elzarodasos rendellenességei 79 36 7 122 68,70
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 37 15 4 56 71,15
SH - hugycsérendellenesség 214 0 0 214 100,00
UT - rejtett heréjiség 128 0 0 128 100,00
EG - nemi szervi rendellenességek 9 15 1 25 37,50
PS - gyomorkimenet sziikiilet 7 2 0 9 77,78
OD - egy¢b zsigeri rendellenességek 63 49 0 112 56,25
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 6 11 1 18 35,29
SK - csontvazrendszer rendellenességei 10 2 0 12 83,33
SA - léphiany 2 1 0 3 66,67
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 0 1 0 1 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 2 1 0 3 66,67
CD - csip6ficam hajlam 22 93 0 115 19,13
CF - dongalab 58 55 1 114 51,33
IM - kiiltakarok rendellenessége 8 18 0 26 30,77
EO - hormontermeld szervek rendellenességei 1 0 0 1 100,00
IH - lagyéksérv 62 27 0 89 69,66
UH - koldoksérv és egyéb minor anomaliak 243 223 1 467 52,15
DS - Down szindroma 70 59 6 135 54,26
EK - Egyéb kromoszoma rendelleneségek 18 27 4 49 40,00
ES - Egyéb azonositott szindromak 11 20 9 40 35,48
NM - Nem azonositott tobbszords vsz. rendell. 129 91 7 227 58,64
Osszesen 1972 | 1538 138 3648 56,18

*fiuk aranya= [fiu] / [fid+lany]
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Velesziiletett rendellenességek nemek gyakorisdga szerinti elemzése

A VRONY 2003. évi adatai alapjan a 3648 regisztralt eset koziil 138 eset 3,78 %-aban az index paciens
neme ismeretlen maradt, ezek tulnyomo tobbsége prenatalisan diagnosztizalt, rendellenesség miatt terhesség-
megszakitasra keriilt magzat (6. tablazat).

A 3510 ismert nemii bejelentett eset nemek szerinti megoszlasa: 1972 (56,18%) fiu és 1538 (43,82%)
ledny, azaz a rendellenességgel sujtottak kozott jelentds fiu tobblet mutatkozott. A hugycsényilas-rendellenesség €s
a rejtett heréjiiség csak fiukban eléforduld rendellenesség, 2003-ban 342 ilyen anomaliat jelentettek. Ezeket a
sziiletési defektusokat figyelembe hagyva a fia-ledny arany (fiti: 1630 = 51,45%; leany 1538 = 48,55%) még mindig
fiu tobbletet mutat.

A fejlédési rendellenességek észlelt nemi ardnya megfelel a szakirodalmi adatoknak és a nemzetkozi
tapasztalatoknak.

A rendellenesség-tipusok elemzésébdl kitlinik, hogy néhany velesziiletett fejlodési rendellenesség esetén a
nemek aranya eltért az atlagtol, a szignifikans eltérést jelzi a p-érték.

- fiu-tobblet észlelhetd, pl. p-érték
e arc- és koponya-rendellenességek (83,33%)
e csontvazrendszer rendellenességei (83,33%) 0,03
e gyomorkimenet sziikiilet (77,78%)
o egyéb hugy-ivarszervi rendellenességek (71,15%) 0,005
o lagyéksérv (69,66%) 0,001
e hutgyrendszer elzarodasos rendellenességei (68,70%) <0,0001
o végbélelzarodas (68,75%)
e fiilrendellenességek (68,75%)
e sokujjusag (67,19%) 0,01
e ajakhasadék (66,67%) 0,02
e 1éphiany (66,67%)
o egyéb végtag-rendellenességek (66,67%)
e Osszendtt tjjak (66,07%) 0,03
e veschiany (64,71%)
e végtaghiany (60,00%)
o velesziiletett sziirkehalyog (60,00%)
e nem az. tobbszoros fejléddési rendellenességek (58,64%) 0,04
e egyéb zsigeri rendellenességek (56,25%)
e kopoltyuiv-szarmazékok rendellenességei (55,56%)
e Down szindroma (54,26%)
- lany-tébblet volt tapasztalhatd
e csipdficam hajlam (19,13%) <0,0001
o kiiltakarok rendellenessége (30,77%) 0,03
e egyéb azonositott szindromak (35,48%)
o szajpadhasadék (35,29%)
o vizfejliség (37,50%)
e egyéb kromoszoma rendellenességek (40,00%)
e cgyéb idegrendszeri rendellenességek (41,67%)
e nyitott hasfal (42,86%)

A VRONY 2003. évi adatai szerint az ismert nemii bejelentett esetek nemek szerinti megoszlasa jelentos
fita tobbletet mutatott, az eltérés szignifikans: p< 0.0001.
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Jelentésiink végen szeretnénk koszonetet mondani
a Humangenetikai és teratologiai osztaly nevében:

Minden bejelenté kezeloorvosnak és korhazi kapcsolattartonak hogy munkajukkal hozzdajarulnak
a velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak regisztralasahoz.

Koszonetiinket tolmacsoljuk minden megyei tiszti-foéorvosnak, hogy engedélyezte és biztositotta
VRONY kapcsolat-tartéink szinvonalas munkavégzésének lehetiséget.

Nem utolso sorban koszonjiik Teriileti képviseldinknek, hogy lelkiismeretes munkdjukkal, pontos
informacioikkal és szaktudasukkal segitették munkankat és a VRONY miikodeését.
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