JELENTES

A Veleszuletett Rendellenességek Orszagos
Nyilvantartasa (VRONY) 2004. évi adatairol

(}\Q

Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet

C?:D

Orszagos Szakfelugyeleti Modszertani Kozpont
Budapest, 2006



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl

A jelentést gsszedllitottdak:

Dr. Sandor Janos, PhD. orvos-epidemioldgus

Dr. Métneki Julia, PhD. humangenetikus, szaktanacsado
Csaky-Szunyogh Melinda, MSc epidemiologus, menedzsment szakértd
Horvath-Puh6 Erzsébet, MSc matematikus, biostatisztikus

OSZMK - Orszagos Szakfeliigyeleti Modszertani Kozpont
1138 BUDAPEST, Vaci ut 174.
Telefon: 465-3813, Fax: 465-3811
Velesziiletett Rendellenességek Feliigyelete
1097 BUDAPEST Gyali u. 2-6.
Tel.: (1) 476-1129
Fax: (1) 476- 1389
Web: www.oszmk.hu

Dr. Siffel Csaba
VRONY nemzetkozi kapcsolattartd
National Center on Birth Defects and Developmental Disabilities
Centers for Disease Control and Prevention
MailStop F-45 4770 Buford Highway, NE
Atlanta, GA 30341
Tel: 770-488 4402
Fax: 770-488 7197
e-mail: zng4@cdc.gov

Kiadja:
Orszéagos Szakfeliigyeleti Modszertani Kézpont
1138 BUDAPEST, Vici ut 174.

2006.
Késziilt az Orszagos Tisztiféorvosi Hivatal nyomddjaban

600 példanyban 2006/...

Nyomdavezetd: Vizinger Ferenc


mailto:znq4@cdc.gov

Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl

TARTALOMJEGYZEK
1. A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK FOGALMA ........u0ceiiitiieiiteteeiisteeesiteesssisessssissesssssessssssessssssssssssssssssssessssssses
2. A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK KOZEGESZSEGUGYI JELENTOSEGE
N A4 1 AV N S VN S VN ) 21 01 N
4, JOGSZABALYT KORNYEZET .....uuviieiitttteiittteesissteesistessassssssssssesssssssssssssesssasessssssssssssstessssssssssssssesssssessssssssessssssssssssenes
5. A BEJELENTES MODJA ....vviiiittieeiitteeeeeteeeesistesesssttsssasessssestassssssesesassessssbasssssabesssasbessesassessssbeesssasbesssanbesessssbesssasenseins
6. A VRONY MONITOR FUNKCIOJTA ....ccciiiittttitieesiesittettsessssiiasbastsesssssisbbssssasssssiisbtsseesssssiabbbatseesssssssbbassassssssasbrssessessssnses
7. AVRONY NEMZETKOZI KAPCSOLATRENDSZERE (ICBDSR) .....ccuiiiiiiiiiiiciitiiiciit ettt
8. EUROPAI REGISZTEREK KOLLABORACIOJA (EUROCAT) ....ccuiiiiiiitiiieiite ettt
9. TERULETI KEPVISELETI RENDSZER A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK ORSZAGOS NYILVANTARTASABAN....... 9
10, TUDOMANYOS MUNKA .....coutttiiieeitiiutttttseeessiiisssstessesssissssssssessssaisssssssesssamisssssssssssiiissssssesssiisisssessessiissssssssssessisns 10
LO.1 EICMZESCK ..o 10
LI 1)1 Tl s 12
11. KERESEK A BEJELENTESSEL KAPCSOLATBAN .....uvtiiiitiieeiittteesittetessbtessssstessssssassssssessssssssssssssssssssssssssssesssssnsns 12
12. AVRONY 2004. EVI ADATAINAK STATISZTIKAI FELDOLGOZASA ......uvvieiiiviieeiitieesiiteiessitiesssssteesssseessssassesssssnessans 14
1. TABLAZAT A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK BEJELENTESI ARANYA EZRELEKBEN, MEGYEK SZERINTI BONTASBAN
L1O85-2004 KOZOTT ...c.vvvveieee ettt ettt s ettt et e e e e sttt e e s e e s s et bbb e e s e e e s e bbb b b e e e e e e s e s bbb b et e eeeessabbbabeaeeesssasbbabeeesessaans 15
A velesziiletett rendellenességek bejelentési, illetve elofordulasi aranydnak jellemzése ........................c.ccceeui.. 16
4A. ABRA A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK BEJELENTESI GYAKORISAGANAK ALAKULASA HAZANK 19 MEGYEJEBEN ES
BUDAPESTEN 1984-2004 KOZOTT .....cccoiietieiiiee e ettt ettt e e e e ettt e s e e e s e e bbb et e e e e e e s sab b b et e e e e s s ssabbbaaeeeesssabbbaaeeeeessasees 19
A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak elemzése hazank 19 megyéjében és Budapesten
LO8A-2004 KOZOTE ...t ettt et e e ettt e ettt e e e sttt e e et et e e s eateeeseabe e e s et et e e sabbeeeeasbeeesaaatee s s beeeearaeeeias 26
2. TABLAZAT AZ EGYES BEJELENTETT, VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK SZAMA ES GYAKORISAGA HAZANKBAN
AVRONY 2004. EVI VEGLEGES ADATAI ALAPJAN ....iiiiiiiiitiiiiiie i e e iiitiieiee e e e st sibtattaseesssasbbbaetseessessabbasesessssssbbreseesesssssses 29
Az egyes velesziiletett rendellenesség-csoportok szamdnak és gyakorisaganak elemzése ......................c...ccoou.... 35
3. TABLAZAT A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEKKEL SUJTOTT ESETEK TERHESSEGI KIMENETEL SZERINTI MEGOSZLASA A
VRONY 2003. EVI VEGLEGES ADATAI ALAPJAN. ......c.coviuiiiiiiie ettt e ettt e ettt s tataa e s st e s st it e s s s ebta e e s s abae e s sbaee e snres 36
A velesziiletett rendellenességekkel sujtott esetek terhességi kimenetel szerinti megoszlasanak elemzése............. 38
4A. TABLAZAT A VELESZULETETT RENDELLENESSEGGEL SUJTOTT ESETEK SZULETESI HONAP SZERINTI MEGOSZLASA A
VRONY 2004. EVI VEGLEGES ADATAI ALAPJAN .....cuvviiiee i eeeeeeie e ettt e e e e s s ettt et e e s s e eb bt et s e e e s e s sabbbae s e e e s s ssabbbaaeeesesssanes 40
A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszldasdnak elemzése ........ 43

S5A. TABLAZAT A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK GYAKORISAGA HAZANK 19 MEGYEJEBEN ES BUDAPESTEN A VRONY

2004. EVI VEGLEGES ADATAI ALAPJAN .........oeeeeiueee e eeee e eeee e et e e e ettee e e et e e e et e e e e ttee e e et e e e etaeeeeeateeeesnbaeesansteeeeasaneeesnaeeens
A velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak elemzése hazank 19 megyéjében és Budapesten

6.  TABLAZAT A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK GYAKORISAGA REGIONALIS BONTAS SZERINT A

VRONY 2004. EVI VEGLEGES ADATAI ALAPJAN ........ccuviiuiiuieiisesiseseaiesteesteeseesteaaeaasesatestaestaestaestessaessaesteesneeseenseensenseees
Velesziiletett rendellenességek régiok STerintl €leMZESE ...................cc.cccouiiiiiiiiiiiiieii et

7. TABLAZAT A VELESZULETETT RENDELLENESSEGEK GYAKORISAGA NEMEK SZERINT A VRONY 2004. £v1 VEGLEGES

ADATAT ALAPJTAN.........eeeeeeuee e eeee e e e e e e e et e e e et e e e ettt e e e eatee e e sbaeeeeetteeeeaasee e e s aaeeeeasbeeeeanseesessteeeeasbeeeeanseeeesaseeeeeasteeenns 57
Velesziiletett rendellenességek nemek gyakorisdga szerinti elemzese....................ccccoovvieniiiiiiiniiiiiiiiiiie s 58
1. SZAMUL MEIICKIL ...ttt ettt e e e e et a e e e e e e e s bbb e e e e e e e st et bbbt e e e e e s s aa b bbreeeeeesiaes 60



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl

"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 2004. éves adatait
feldolgozd kiadvany célja, hogy a korabbi évek gyakorlatdnak és az adatgyljtésre vonatkozo
torvényi  eldirdsoknak megfelelden tajékoztatdst nyljtsunk a  velesziiletett  fejlodési
rendellenességekrdl a hazai szakemberek szamara.

Az éves jelentés elsé részében bemutatjuk tevékenységiink céljat, feladatait, f6 jellemzdit,
valamint regiszteriink miikodésének modosult torvényi hatterét.

A jelentés masodik részét az adatok statisztikai feldolgozasat Osszegzd fejezet alkotja,
amelyben a hazankban regisztralt velesziiletett fejlodési rendellenességeket kiillonb6zo szempontok
szerint értékeljik. A tablazatokban az egyes bejelentett rendellenességek szdmanak és
prevalencidjanak részletes felsoroldsa mellett, teriileti- és idébeli megoszlasukat, nemi aranyukat,
illetve terhességi kimeneteliikket rendellenesség-csoportok szerinti bontdsban tiintettiik fel. A
tablazatokat szoveges magyarazat koveti, amelyben az adatok statisztikai elemzésének rovid
Osszegzését fogalmaztuk meg.

Mellékletben felsoroljuk a velesziiletett rendellenességek koreredeti kutatasaval kapcsolatos
eredményeket, a 2005-ben és 2006-ben megjelent cikkeket és tudomanyos konferenciakon
elhangzott eldadasokat.

1. A velesziiletett rendellenességek fogalma

A velesziiletett rendellenességek (Congenitalis anomaliak) a magzati életben — genetikai
és/vagy Kiils6 kornyezeti tényezok hatasara - kialakulé alaki (morfolégiai), biokémiai vagy
miikodési (funkcionalis) zavarok, amelyeket a sziiletéskor (vagy prenatalisan vagy sziiletés
utan) észlelnek.

A velesziiletett rendellenességeken belill a VRONY elsdsorban az anatomiai-morfologiai
elvaltozasokkal jaro velesziiletett fejlédési rendellenességekkel (congenitalis abnormitasokkal)
foglalkozik.

2. A velesziiletett rendellenességek kozegészségiigyi jelentosége

A velesziiletett fejlodési rendellenességek kozegészségiigyi jelentosége az aldozatok szamdn és

dllapotuk sulyossagan mérheto le.

. El6fordulasi gyakorisaguk — 6-7%

. Hazéankban a 10 legfébb halalok kozé tartoznak

. A csecsemodhalalozas masodik legfontosabb okat képezik (a perinatalis mortalitas 20-25 %-
ért, az érett Ujsziilottek feléért feleldsek)

. Defekt allapotot jelentenek: teljes gyogyulas csak ritkan valdsithatd meg, az optimalis
megoldas a megeldzés

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

. A szelekciot tulélé magzatok novekedési visszamaradottsaga, Ujsziilottkori adaptacids
zavara altalanosnak mondhato.

3. A nyilvantartas célja
Az egyes bejelentett fejlodési rendellenességek eléfordulasi gyakorisaganak és megeldzésiik

lehetdségeinek meghatarozasa mellett az ellatasra szoruld karosodott személyek szamanak
ismerete az orvos-egészségligyi és szocialis ellatas tervezéséhez nyujt segitséget.
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A nyilvantartas célja
e az,egészség-ligy” szerepldinek informalasa, motivalasa
a dontéshozok figyelmének felkeltése
adatok nyujtasa a prenatalis sziirések hatékonysaganak elemzéséhez
a megeldzés eldsegitése
tudomanyos kutatds szamara alapadat szolgaltatasa
nemzetkozi egylittmiikodés

4. Jogszabalyi kornyezet

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasanak feliigyeleti jogkore az
Egészsegiigyi Kozlony 2005/3. szamaban kozolt Dr. Rdcz Jend egészségiigyi miniszter altal alairt
Alapito Okiratban foglaltak szerint valtozott.

Az allamhaztartasrol szolo 1992. évi XXXVIII. torvény 88. § (3) bekezdésben foglaltak
alapjan az Orszagos Szakfeliigyeleti Modszertani Kozpont (roviditett elnevezése: OSzMK) allami
feladatkent ellatando alaptevékenységeként tobbek kozott hivatott elldatni a nem fertozo betegségek

epidemioldgiajaval  kapcsolatos — adatgyiijtési, adattarolasi, adatfeldolgozasi és  elemzési
tevékenységet, illetve vezetni a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasat.

Az alapité okiratnak megfeleléen osztalyunk — amely 1998. januartél az Orszdagos
Epidemiologiai Kozpont Humdangenetikai és teratologiai osztalya néven miikodott - 2006. majus 1-
tol az Orszagos Szakfeliigyeleti Modszertani Kozpont iranyitdsa ala tartozik Velesziiletett
Rendellenességek Feliigyelete néven. Terveink szerint a velesziiletett fejlddési rendellenességek
regisztere a jovOben kiegészil a ritka betegségek nyilvantartasaval az érintett betegek egészségiigyi
ellatasanak javitasa érdekében.

A nyilvantartdas miikodését az 1997. évi torvény XLVIIL torvény az egészségiligyi és a
hozzéjuk kapcsolodo személyes adatok kezelésérdl és védelmérdl irja eld:

16.§ Amennyiben az érintett ujsziilott 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 betegellato az
érintett személyazonosito és egészségiigyi adatait, valamint torvényes képviseldje
nevét és lakcimét tovabbitja Velesziiletett Rendellenességek Orszagos
Nyilvantartasa részére.

10. § Adatkezelés esetén az egészségiigyi ellatdo halozaton beliill az
egészségiigyi és személyazonosito adatok tovabbithatok, illetve
osszekapcsolhatok (olyan idopontig és mértékig, amig feltétleniil sziikség van ra
az intézkedések megtételéhez).

2004. évi XXVI. torvény 41. §-a az 1997. évi torvény XLVIIL torvény az egészségligyl €s a
hozzajuk kapcsolodo személyes adatok kezelésérdl és védelmeérdl 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
célbol a kezelést végzo orvos az érintett személyazonosito és egészségiigyi adatait,
valamint torvényes képviseloje nevét és lakcimét tovabbitja a kiillon jogszabaly
szerint vezetett Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa részére.

A 2005. évi XLIX. torvény a kotelezd egészségbiztositas ellatasairol szold 1997. évi LXXXIII.
torvény €s egyéb, az egészségliggyel 0sszefliggd torvények modositasarol 26. §-a az Eliak. 16. §-a az
alabbi (3) és (4) bekezdéssel egésziil ki:
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»(3) A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasat vezeto szerv az
(1) bekezdés szerint hozza beérkezett adatok alapjan a velesziiletett fejlodési
rendellenességek feltarasa céljabol, azok megelozése érdekében elkészitett
kérdoivet megkiildi a gondozast végzé teriileti védoné szamara, aki azt a
torvényes képviseld oOnkéntes tajékoztatasa alapjan Kkitolti, és visszakiildi a
Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa részére.

(4) Spontan vagy indukalt magzati halalozas, illetve halvasziiletés esetén a (3)
bekezdés szerinti kérddivet a kezelorvos tolti ki.”

Az idézett torvényi szabalyozas 3. és 4. pontja a VRONY adatbazisara épiild velesziiletett fejlodési
rendellenességek okait vizsgald Koroki Monitor rendszer mitkddésére vonatkozik.

5. A bejelentés modja

A bejelentés kizarolag orvosok dltal, az e célra rendszeresitett nyomtatvanyon torténik. A

bejelentés minden észleld orvos kotelessége.

A bejelentések alapvetden négy forrasbol érkeznek:

(1)
(2)
(3)

(4)

Sziilészeti intézmények, ahol a rendellenes gyermekek sziiletése torténik
Gyermekgydgyaszati intézmények, ahol a rendellenes gyermekeket kezelik

Korbonctani  intézmények. A rendellenességgel sujtott  csecsemd-halottak  és
halvasziiletések esetén a patologusok jelentenek és a boncjegyzokonyv részletes masolatat,
megkiildik a VRONY-nak

Citogenetikai-laboratoriumok és prenatalis kozpontok.

Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet miikodése

Velesziiletett rendellenességet észleld orvos
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Az adatszolgaltatok korébe tartoznak a gyermekorvosi ellatassal foglalkozé héaziorvosok,
sziilészek, neonatoldgusok, kardioldégusok, ortopéd orvosok, belgydgyaszok, sebészek, fiil-orr-
gégészek, szemészek, urologusok, endokrinoldégusok, bérgyogyaszok, gyermekgydgyaszok.

6. A VRONY monitor funkcidja

A monitor funkciéo a velesziiletett rendellenességek idobeli €s térbeli halmozddasanak
érzékeny indikatoraként az 0j keletli, artalmas teratogén hatdsok minél korabbi felismerését és
megfeleld intézkedések kapcsan azok megsziintetését célozza.

Megvalodsitdsdhoz a sziiletéskor vagy kozvetleniil utdna konnyen é&s egyértelmiien
korismézhetd fejlodési rendellenességek havonkénti, negyedévenkénti gyors értékelésére van
sziikség. Ennek érdekében bizonyos congenitalis abnormitdsok negyedévenként is értékelésre
keriilnek.

Baseline | Expected
rate number Observed O/E
Rate per
Malformation Number 10.000
Anencephaly 0,80 1,91 4 1,67 2,09
Spina bifida 2,60 6,22 8 3,35 1,29
Hydrocephaly 2,10 5,02 10 4,18 1,99
Cleft palate 3,21 7,67 8 3,35 1,04
Total cleft lip 9,03 21,59 19 7,95 0,88
Oesophageal atresia 1,57 3,75 10 4,18 2,66
Anorectal atresia 1,33 3,18 3 1,25 0,94
Hypospadias 21,79 52,09 60 25,10 1,15
Limb reduction deformity 2,71 6,48 9 3,76 1,39
Omphalocele 0,90 2,15 2 0,84 0,93
Down syndrome total cases 8,18 19,55 26 10,88 1,33
Down syndrome total cases under 35 12 5,02
Down syndrome 35 and over 12 5,02
Down syndrome unknown 2

Ezeket az adatokat a feliigyelet megkiildi a fejlodési rendellenességek nemzetkdzi
monitorjanak, az International Clearinghouse for Birth Defect Monitoring Systemsnek, ami
lehetdvé teszi a velesziiletett rendellenességek nemzetk6zi monitorozasit és a nemzetkdzi
gyakorisagi trendek értékelését is.

7. AVRONY nemzetkozi kapcsolatrendszere (ICBDSR)

A Humangenetikai és teratoldgiai osztalyon miikodé Velesziiletett Rendellenességek
Orszagos Nyilvantartasa 1974 ota alapito és teljes jogu tagja az International Clearinghouse for
Birth Defects Surveillance and Research-nek, amelynek kozpontja Romaban van. A nemzetkdzi
szervezettel kapcsolatos informaciok a www.icbd.org honlapon érhetdk el.

A Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet a térbeli €s idobeli rendellenesség halmozodasok
nemzetk6zi monitorozasa céljabol negyedévenként jelentési kotelezettséggel tartozik az
International Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and Research (ICBDSR) felé, amely
évente kiadvanyban teszi kozzé a tagorszagok altal bekiildott adatokat. A jelentésre kotelezett

8
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velesziiletett rendellenességek ¢és kromoszoma artalmak tilnyomoé része a magzati életben,
sziiletéskor, vagy roviddel sziiletés utdn észlelhetd. A Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet
negyedévenként lezarja és Osszegzi a bejelentett eseteket, igy a késon bejelentett esetek nem
keriilnek be a nemzetko6zi rendszerbe, csak a VRONY éves jelentésében keriilnek bemutatasra.

Az ICBDSR magyarorszagi képviseldje, Csaky-Szunyogh Melinda, minden évben részt vesz
a nemzetkozi szervezet éves Osszejovetelein, amely 2006. szeptember 13-17 kozott a svédorszagi
Uppsalaban keriilt megrendezésre. A szimpozium kozponti témaja idén a velesziiletett, nem
szindrémas eredetli rendellenességek genetikaja volt.

A VRONY — a tobbi tagorszaghoz hasonloan - folyamatosan részt vesz a nemzetkdzi
szervezet altal meghirdetett projektekben, amelynek kivitelezése meghatarozott vizsgalati protokoll
szerint torténik.

Az ajak- és szdjpadhasadékok koreredeti kutatasaval kapcsolatos projektben a hazankban
2000-2004 kozott sziiletettek korében végeztiink epidemioldgiai vizsgalatot, amely mas orszagok
adataival egyiitt kozosen kertil értékelésre a romai kozpontban.

2006-ban indult a ,,Very Rare Defects” elnevezésti projekt, amelynek célja néhany ritka
betegseg (cyclopia, sirenomelia, 6sszen6tt ikrek, amelia, phocomelia, acardius acephalus, cloaca
extrophia, holyag exstrophia) kialakuladsanak, ,,dismorpho-genetikai mechanizmusdnak™ jobb
megértése. Az epidemiologiai vizsgalathoz sziikséges adatgyiijtés megtortént, az esetek megadott
szempontok szerint torténd részletes dokumentalasaés elemzése folyamatban van.

8. Europai regiszterek kollaboraciéja (EUROCAT)

Az Eurdpai Unidban nem miikodik egységes rendszer a velesziiletett fejlodési
rendellenességek regisztralasdra. Az egyes orszagok sajat regisztereinek kollabordcidja révén
miikodtetnek kozponti adminisztraciot (EUROCAT, European Surveillance of Congenital
Anomalies), amit a tagorszagok, elsOsorban az Eurdpai Unié tdmogatisaval tartanak fenn. A
kozpont  jelenleg  Irorszigban  miikodik  (Ulster  University), amelynek  honlapja
www.eurocat.ulster.ac.uk cimen érhet6 el. A magyarorszagi regiszter 2003-t6l teljes jogu tagja az
EUROCAT-nek. A hazai adatfeldolgozas kordbban kialakitott rendszerének atdolgozasaval a hazai
rendszer mar megfelel a minimumfeltételeknek. Az adatbejelentd lapok tartalma alapjan lehetdség
nyilt az EUROCAT szabvanynak megfelel6 feldolgozasi rendszer kialakitasara.

A programban szerepld regiszterek szdmara kialakitottdk azokat az adatmindségi
minimumfeltételeket, amelyek az egylittmiikddésben vald részvétel feltételeinek szamitanak. A
kollaboraci6 elsésorban az orszadgok adatainak bekiildésébdl, kdzponti feldolgozasabol, illetve az
eredmények publikalasabol all. Ezen tul kutatasi projektek és a regiszterek mitkddtetésének belsd
fejlesztése tartozik az alaptevékenységhez.

9. Teriileti képviseleti rendszer a Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasaban

A fejlédési rendellenességek orszagos szintll regisztraldsa, illetve az ilyen mdodon gytjtott
adatokra alapozott surveillance miikddtetése szempontjabol alapvetd fontossagu, hogy az Orszagos
Szakfeliigyeleti Modszertani Kozpontban miikodd Velesziiletett Rendellenességek Orszagos
Nyilvantartdsa tovabbra is feriileti képviselettel rendelkezzen, mivel bizonyos kapcsolattarto-
tevékenységeket az orszagos kdzpont nem tud megfeleld mindségben ellatni.

A teriileti képviseldk legfontosabb feladatai a kovetkezok:

1. Bejelentési fegyelem fenntartasa €s feliigyeleti tevékenységben valo részvétel

e Kapcsolatfelvétel a bejelentd intézményekkel és Intézményi kapcsolattartd személyek

rendszerének kialakitasa


http://www.eurocat.ulster.ac.uk/
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e Intézmények bejelentési gyakorlatanak feltérképezése
e Bejelentési fegyelem értékelése kontroll adatbazisok, illetve orszagos referencia adatok
segitségével €s a bejelentések potlasanak kezdeményezése sziikség esetén

2. Egyéb feladatok
e Adatmindség javitasaban valo részvétel
e A bejelentések kodolasakor azonositott hibak javitasaban valo segitségnyujtés
e Részvétel esetleges térben- vagy idében eléforduld halmozddésok kivizsgalasaban

A teriileti képviseleti rendszer kiépitése a megyei tisztifoorvosok hozzajaruldsaval valosult
meg. A teriileti képviseldk tobbsége folyamatosan magas szinvonalq, elkdtelezett munkat végez. A
velesziiletett fejlodési rendellenességek bejelentési ardnya a rendszer elinditdsa ota lényegesen
javult csaknem valamennyi megyében.

VRONY teriileti §sszekotOink:

Baranya megye
Békés megye

Bacs-Kiskun megye
Borsod-Abauj-Zemplén megye
Csongrad megye

Fejér megye

Févaros

Gy6r-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

Braun Janosné

Dr. Benedekfy Katalin,

Klimentné Keszthelyi Magdolna

Téren Andrea

Dr. Papp Katalin, Snellenperger Tiinde
Gyurisné Pethd Zsuzsanna

Heltay Ferencné

Dr. Sziics Erzsébet

Burkali Bernadett

Dr. Matolayné Szabé Eva, Kiplir Annamdria
Szeremi Maria, Kovacs Istvan Zoltin

Dr. Ragé Mirta, Dr. Farago Eva, Gerdei Katalin
Vamos 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 Elemzések

Down-kor gyakorisaga a VRONY adatai alapjan

A VRONYy adatbazisa lehetdséget nytjt a Down-kor eléforduldsanak orszagos elemzésére. A
VRONYy adatainak alapjat a rendellenességet diagnosztizald orvosok bejelentései képezik.

Az kovetkezd oldalon lathato grafikon bemutatja a VRONy-ban regisztralt 6sszes (sziiletés
¢s magzati haldlozads) Down-koros eset (folyamatos vonal) és a megsziiletett Down-kérosok
(szaggatott vonal) évenkénti gyakorisdgat. Az Osszes gyakorisag a hetvenes évektdl a kilencvenes
évek elejéig emelkedd tendenciat mutatott, (a maximumot: 1,77 ezreléket 1992-ben érte el). Ezt
kovetéen némi csokkenés mutatkozott: 1993-2004-ig 1,2-1,6 ezrelék kozotti Down gyakorisagot
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észleltiink. A legmagasabb gyakorisagi értékek 1999-ban (1,66 ezrelék), 2002-ben (1,65 ezrelék) és
2004-ben (1,59 ezrelék) fordultak el6. Az is kitiinik, hogy 1992-t61 jelentésen csokkent a
megsziiletett Down-koérosok gyakorisaga (1985-1993: 1,2 - 1,38 ezrelék, 1996-2004: 0,8 - 1,04
ezrelék).

A Down-kér kilencvenes évek koriil észlelt gyakorisag-novekedésének hatterében tobb ok
allhat: (1) bevezetésre keriilt, majd egyre elterjedtebbé ¢és hatékonyabba valt a prenatalis
diagnosztika hazankban; (2) emelkedett a 35 év felett terhesek részesedési ardnya a sziild6 ndk
kozott, (3) a prenatalis diagnozis bevezetése révén a kordbban spontan elvetélt magzatok is
felismerésre keriiltek; (4) a retrospektiv aktiv esetfelkutatds teljesebb adatgyiijtést eredményezett;
(5) a javulo citogenetikai diagnozis révén a kromoszoéma- vizsgalattal megerdsitett esetek aranya
novekedett. Mindezek mellett nem kizart, hogy bizonyos karos kornyezeti hatdsok érvényesiilése
révén a Down-kor incidencidja kis mértékben fokozddott, amelyet mas orszagokban is észleltek.

ezrelék

1.8
—&— Down-kor regisztralt gyakorisaga

16 4~ —=— Down-kér sziiletési gyakorisaga r/\ R 7(\/
14 X\/\‘\/
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A Down-koér VRONY -ban regisztralt el6fordulési gyakorisaga

A magzati diagnosztika utobbi években torténd javulasanak kdszonhetéen egyre tobb beteg
magzatot szlirnek ki, amelynek kovetkeztében a megsziiletett Down-koérosok szdma €s aranya ma
kevesebb, mint 1997 el6tt. A prenatalisan felismert kromoszoma-rendellenes magzatok ardanya
2004-ben megkozelitette az 50%-ot. A Down-kor prenatalis diagnozisdban észlelt ugrasszerii
javulasban minden bizonnyal szerepet jatszik, hogy 2004. januar 1-t6]l a Sziilészeti és
Nogyodgyaszati Ultrahang Tarsasag javaslatara bevezetésre keriilt a terhesség 11-13. hetében a
magzati tarko-redd vastagsaganak mérése a kromoszomalis aneuploidak prenatalis szlirése céljabol.

Ertékelésink a VRONY bejelentések alapjan késziilt. Megjegyzést érdemel, hogy a
megsziiletett Down-korosokra vonatkozdan valdszinilileg megbizhatobbak az adatok, mint a
prenatalisan diagnosztizalt esetekben, mivel feltételezhetd, hogy a magzati korban felismert Down-
kér nem minden esetben keriil bejelentésre. Mindezek alapjan feltételezhetd, hogy a prenatalis
sziirés hatékonysaga meghaladja a VRONY adatai alapjan észlelt 50%-ot.

Sziiloi foglalkozasok és a velesziiletett fejlodésirendellenességek kapcsolata
A munkahelyi artalmak esetleges egészségkarosité hatdsair6l nem rendelkeziink komplex

ismeretekkel. A sugarveszélyes munkahelyeknek foglalkozas-egészségligyi szempontbdl altalaban
megkiilonboztetett figyelmet szentelnek. Ennek oka, hogy az ionizal6 sugarzas kozvetleniil nem

11



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl

érzékelhetd, a kivaltott hatasok (daganatok, fejlddési rendellenességek) félelmet keltd elvaltozasok,
¢s sohasem akutan jelentkeznek. Vizsgélatunk célja a magyarorszagi foglalkozasi koriilmények
veszélyességének/biztonsagossagnak elemzése volt, mivel a foglalkozasi kornyezet esetleges
teratogén hatasara vonatkoz¢ ismereteink hianyosak.

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartdsan alapuldé Velesziiletett
Rendellenességek Koroki Monitor eset-kontroll adatbazisa  1980-2003 kozott ... fejlodési
rendellenességgel sujtott eset és ....... egészséges kontroll gyermekek adatait tartalmazza. A Koéroki
Monitorban regisztralt foglalkozasi kornyezet velesziiletett rendellenességekre gyakorolt hatdsat
tobbvaltozos logisztikus regresszid segitségével elemeztilk. Az elemzés soran lehetdségiink nyilt
szamos zavard tényezd (gyogyszerfogyasztas, anyai betegségek, tarsadalmi-gazdasagi statusz,
képzettség) hatasanak kikiiszobolésére.

Elozetes eredményeink szerint a sugarveszélyes ¢s a fizikailag, illetve idegileg kimeritd
munkahelyek szempontjabol nem volt kiilonbség az eset és a kontroll csoportok kozott. A fert6zés-
¢s vegyszerveszélyes munkahelyek eloszlasa azonban magasabb volt az eset csoportban, és a
terhesség alatti tilzott ho- és zajhatas tekintetében is eltérést észleltiink az eset és kontroll csoportok
kozott. Ezek a kiilonbségek elsdsorban a kiilonb6zd rendellenességek elemzése soran
szembetlindek.

10.2. Publikaciok

A Velesziiletett Fendellenességek Orszagos Feliigyeletének a velesziiletett fejlodési
rendellenességekkel kapcsolatos publikacioit és a tudomadnyos konferencidkon elhangzott eléadasok
témajat az elmult évre vonatkozodan az 1. szamua mellékletben gytijtottiik dssze.

11. Kérések a bejelentéssel kapcsolatban

Kérjik, hogy a kezel6-, illetve adatszolgéltatd orvos az érintett gyermekek egészségiigyi
kiskonyvében tegye meg a velesziiletett fejlodési rendellenességre vonatkozo pontos diagndzist
tartalmazo bejegyzést. Az adatszolgaltatd orvos aldirdsdval és bélyegzdjével igazolja a
bejelentés megtételet a VRONY felé a kiskonyvben. Ezzel elkeriilhetd, hogy egy
rendellenességet tobb orvos is jelentsen. Kivédnatos lenne, hogy a sziild tajékoztatdsa is
megtorténjen a bejelentés torvényességérdl. A hdziorvosok szémara a fél-, és 1 éves kori
»statusz vizsgalat” lehetdveé teszi a csecsemOkorban észlelt, esetlegesen nem jelentett fejlédési
rendellenességek bejelentésének potlasat.

Kérjiik az adatszolgéltatd orvosokat, hogy a velesziiletett fejlddési rendellenességeket az
észlelést koveto egy héten beliil jelentsék. A feliigyeletnek bizonyos fejlodési
rendellenességeket negyedévente kell jelentenie a nemzetkdzi szervezet felé. Magyarorszag
nemzetkdzi kotelezettsége miatt fontos lenne, ha az aldbbi velesziiletett rendellenességek,
kromoszoma-anomadliak és sentinel drtalmak észlelést kovetd, folyamatos bejelentésére
kiilonds hangstlyt helyeznének.
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Velesziiletett rendellenességek, kromoszoma artalmak és sentinel anomaliak

Anencephalia

Microcephalia

Spina bifida Holopsorencephalia
Hydrocephalia Anophthalmia
Ajakhasadék Anophthalmia + microphtalmia

Ajak-és szajpadhasadék

Choanalis atresia, bilateralis

Oesophagaus atresia

Vékonybél atresia/stenosis

Anorectalis atresia

Rejtettheréjliség

Hypospadiasis

Meghatarozhatatlan nem

Végtagredukcios deformitas

Epispadiasis

Omphalocele

Holyag extrophia

Down—kor(az anyai €letkor feltlintetésével)

Cisztas vese

13-as triszomia

Polydactylia (preaxialis)

18-as triszomia

Felso és also végtag redukcid

Prune-Belli syndroma

A felsorolt fejlodési rendellenességeken és kromoszoma anomdlidkon kiviil valamennyi
(major és minor, izoldlt és multiplex) velesziiletett fejlodési rendellenesség folyamatos

bejelentését varjuk a VRONY-ba a prenatdlis észleléstol kezdve a gyermek 1 éves kordig.
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12. AVRONY 2004. évi adatainak statisztikai feldolgozasa
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1. tablazat A velesziiletett rendellenességek bejelentési aranya ezrelékben, megyék szerinti bontasban 1985-2004 kozott

MEGYE 1985|1986 | 1987 | 1988 | 1989 [1990 | 1991 | 1992 | 1993 | 1994 | 1995 | 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 (*) | 2003 (*) 2004(*)
Baranya 42,0(43,132,8|40,5|43,3(37,1|46,9(41,1(31,126,9|21,1(12,9| 7,3 [12,0(22,7|27,1|36,8|25,4 (21,3)| 20,9 (17,6) | 39.2(33,4)
Bacs-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]|46,8|69,6|80,5(68,8)| 858(72,0) | 688(58,7)
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(534) | 724(617)
Borsod-Abauj-Zemplén (39, 1(38,6|34,5|46,6 | 40,8 |37,8|28,6(20,9(29,0|26,1|28,4|25,6|23,0|24,8|25,6|23,6/356|36,1(30,7)| 42,8(37,1) | 468(39,9)
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) | 67,5(57,6)
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) | 40,1(34.2)
Gyér-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 |56,4(48,1)| 61,1(51,8) | 93,0(451)
Hajdd-Bihar 33,2|29,4|253(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) | 77,7(66.2)
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|35,5(31,0)| 350(30,4) | 443(37.8)
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 |45.2(38,5)| 46,6(39,4) | 413(352)
Komirom 30,0(49,6 (43,6 (67,7250 [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) | 508 (43.3)
Noégrad 22,5|24,5(19,8|14,4| 55,9 [48,2(32,8(25,9|24,8(36,8(35,9|34,3(29,9(27,9|22,8(23,6/|19,7|355(30,6)| 68,6 (585) | 87.1(74.3)
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(205) | 32,0(27.2)
Somogy 53,5|46,6|38,9(35 5| 40,7 |58,7|55,9|47,2|50,8|53,6|43,8 (354 |19,4|21,9(39,6|41,4|34,9|38,3(32,9)| 29,9(254) | 56,2(47,9)
gzz:kgglcs-Szatmér- 20.2|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 (28,7)| 32,4 (28.1) | 40:8(348)
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) | 73.6(62,7)
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) | 558(47,)
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)| 66,5 (563) | 825(704)
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|42,9(36,9)| 41,6(35,9) | 1159(98,9)
Budapest 28,8(29,4(21,4(20,0| 27,4 (26,1|22,1|15,2|15,0(15,6(33,0|16,9|12,8(13,2|15,6|14,2|14,7 |18,2(15,2)| 16,9 (14,1) | 285(24.2)
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 | 33,1 [37,3(31,9)| 383(32,7) | °1.8(441)

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

*2002-2004: velesziiletett rendellenességek / élvesziiletést Gsszes magzati halalozas;
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A velesziiletett rendellenességek bejelentési, illetve elofordulasi aranydanak jellemzése

Az 1. tablazat a velesziiletett rendellenességek bejelentési ardanyat, megyék szerinti bontasban
mutatja be 1985 és 2004 kozott. Az elemzett évben - hasonléan a megel6z6 két évhez - a bejelentési
gyakorisagi értékeket kétféle szamitasi modszer szerint adtuk meg: egyrészt az €lvesziiletésekre és késoi
magzati haldlozasokra, masrészt az élvesziiletésekre és az Osszes (korai + kozépidds + késéi) magzati
halalozasokra vonatkoztatva. Az utdébbi szamitast a bejelentések kozott egyre nagyobb szdmban szerepld
prenatalis korban felismert rendellenesség indokolta.

Az 1. tablazatban 1985-2001 kozott csak a régi szamitdsi mod szerint szerepel a bejelentések
megyei érték, viszont a 2002, 2003 és 2004-as évben a metodikai modositds hatdsdnak értékelése
céljabol mind a régi, mind az 0j gyakorlatnak megfelelé értékeket feltiintettiik (ez utdbbi *-gal,
zardjelben). A VRONY éves jelentésben kozolt tablazatokban, illetve a részletes szoveges értékeléskor —
a korabbi évekkel vald Gsszehasonlithatésag miatt — még a régi modszer szamitasi gyakorlatat vettiik
figyelembe.

A bejelentések aranya 2004-ben az elozo évhez képest igen jelentds, tobb mint 13,5 ezrelékes
novekedést mutat, a 2003-ban észlelt 38,3 ezrelékes értékérdl 51,8 ezrelékre emelkedert (p<0,0001). Ez
a tobblet abszolut szamokban 1302 esetet jelent. A 2004-ban észlelt 51,8-es ezrelékes velesziiletett
rendellenesség gyakorisag hdromszorosa az 1997-ben észlelt minimum értéknek (16,8 ezrelék) és
kétszerese a 2000-ben tapasztalt gyakorisagnak (27,1 ezrelék).

Az egyes megyékben a velesziiletett rendellenességek bejelentési aranyara vonatkozoan — a
korabbi évekhez hasonldan - 2004-ban is jelentds kiillonbségek mutatkoztak, a gyakorisagok igen széles
hatarok kozott (32,0 és 115,9 ezrelék) valtoztak.

A bejelentések aranyanak valtozasat a tovabbiakban az egyes megyékben egyrészt (1) az
orszagos atlaghoz képest, masrészt (2) az elozé évhez viszonyitva elemezziik. A két Gsszehasonlitd
modszer koziil az eldbbi, vagyis az orszagos atlaghoz valo viszonyitds a megyék bejelentési aranyat az
adott (2004-es) év orszagos atlaganak gyakorisagahoz hasonlitja. Az utobbi a 2003-as évhez valo
viszonyitas a velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak valtozasat, illetve a bejelentési fegyelem
mindségét tiikrozi az egyes megyékben.

(1) A bejelentések aranya — az elmult évekhez hasonldan - 2004-ben is kiemelkedéen magas
volt Zala megyében (115,9 ezrelék): p<0,0001).

Az atlagot jelentésen (95%-0s szignifikancia szinten) meghaladé aranyban jelentette a
velesziiletett rendellenességeket: Nograd (87,1 ezrelék; p<0,0001), Veszprém (82,5 ezrelék; p<0,0001),
Hajdu-Bihar (77,7 ezrelék; p<0,0001), Tolna (73,6 ezrelék; p<0,0001), Békés (72,4 ezrelék; p<0,0001),
Bacs-Kiskun (68,8 ezrelék; p<0,0001) és Csongrad (67,5 ezrelék; p<0,0001) megye.

Az orszagos atlagtdl szignifikdnsan nem tért el a bejelentések aranya Somogy (56,2 ezrelék;
p=0,28), Vas (66,8 ezrelék; p=0,39), Gydr-Moson-Sopron (53,0 ezrelék; p=0,74), Komdarom (50,8
ezrelék; p=0,81), Borsod-Abauij-Zemplén (46,8 ezrelék; p=0,06), Heves (44,3 ezrelék; p=0,07), Jdsz-
Nagykun-Szolnok (41,3 ezrelék; p=0,004), Fejér (40,1 ezrelék; p=0,001) és Baranya (39,2 ezrelék;
p=0,001) megyékben.

Az orszdagos dtlagtol szignifikansan alacsonyabb bejelentési arany volt jellemz6 Szabolcs-
Szatmar-Bereg (40,8 ezrelék; p<0,0001) és Pest megyére (32,0 ezrelék: p<0,0001), illetve a fovdrosra,
Budapestre (28,5 ezrelék: p<0,0001).

(2) A legtobb megyékben emelkedett a bejelentések aranya 2004-ban az el6zd évhez viszonyitva,
minddssze harom megyében volt észlelheto csokkenés.

A legnagyobb mértékii, mintegy 74,3 ezrelékes novekedést Zala megye mutatta (p<0,0001), de
Hajdu-Bihar megyébdl 42,9 ezrelékkel tobb esetet jelentettek (p<0,0001).
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Szignifikans névekedést tapasztaltunk Somogy, Csongrad és Baranya megyékben is, ahol 26,3,
25,7 ill. 18,3 ezrelékkel nott a bejelentések aranya (p<0,0001).

Budapesten csaknem megduplazodott (248-r6l 430-ra nott) a bejelentések szama, ami ugyancsak
szignifikans ndvekedést eredményezett (p<0,0001).

A Pest megyében észlelt 8,3 ezrelékes ndovekedés ugyancsak szignifikdnsan meghaladja az el6z6
évi értéket (p<0,0001).

10-25 ezrelék kozotti ndvekedés volt észlelhetd a bejelentések aranyaban és Tolna (23,0 ezrelék:
p=0,02), Nograd (18,5 ezrelék; p=0,03), Veszprém (16,0 ezrelék; p=0,01), Vas (15,6 ezrelék; p=0,02) és
Komdrom (15,3 ezrelék; p=0,004) megyékben.

10 ezreléknél kisebb ardnyban ndvekedett a bejelentési arany Békés (9,8 ezrelék; p=0,11), Heves
(9,3 ezrelék; p=0,07), Szabolcs-Szatmar-Bereg (8,4 ezrelék; p=0,01), Borsod-Abauj-Zemplén (4,0
ezrelék; p=0,24) megyékben.

Fejéer megyében az el6zd év bejelentési gyakorisagi értékéhez viszonyitva gyakorlatilag nem
tapasztaltunk valtozast (p=0,93).

Az esetbejelentések aranyaban kisfoka, 10 ezrelék alatti csokkenés csak két megyében (Gyor-
Moson-Sopron: 8,5 ezrelék; p=0,11); és Jasz-Nagykun-Szolnok: 5,3 ezrelék; p=0,25) mutatkozott. A
legnagyobb mértékben, az utdobbi években legkiemelkeddbb bejelentési aranyt mutatd Bdcs-Kiskun
megyében kismértékben csokkent a rendellenességek gyakorisdga (p=0,002). Ennek azonban nincs
jelentésége, mivel a Bdcs-Kiskunban észlelt 68,8 ezrelékes bejelentési arany még igy is jelentdsen
meghaladja az 51,8 ezrelékes rendellenesség gyakorisagi atlagot és az orszag hatodik legjobban jelentd
megyéje koz¢é sorolhato.

A Feliigyelet célja a velesziiletett rendellenességek bejelentési aranyanak kozel azonos szintre
torténd emelése mind teriileti, mind intézményes vonatkozasban, mivel ez az adatok realis értékelésének
¢s az esetleges teriileti halmozodéasok feltarasanak elengedhetetlen feltétele. A nyilvantartas
minoségének javitasa az adatszolgaltatok ¢s adatfeldolgozok kozos érdeke és kozos célja, amely
remélhetdleg az adatbazis egyre szélesebb kort hasznositasaban is megnyilvanul.
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2. abra A velesziiletett fejlodési rendellenességek bejelentési aranya, megyék szerinti bontasban,
2004-ben

I atlagosnal lényegesen magasabb gyakorisag (67,5 - 11,59 %o)
e atlagos gyakorisag (44,3 - 56,2 %o)
I atlagosnal lényegesen alacsonyabb gyakorisag (28,5 - 41,3 %o)

3. abra A bejelentett fejlédési rendellenességek megoszlasa megyék szerint 2004-ben
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4a. abra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak alakulasa hazank 19
megyéjében és Budapesten 1984-2004 kozott
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4b. abra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisdganak alakulasa hazank 19 megyéjében
¢s Budapesten 1984-2004 kozott
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4c abra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak alakuldsa hazank 19 megyéjében ¢€s
Budapesten 1984-2004 kozott
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4d adbra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisdganak alakulasa hazank 19 megy¢jében és
Budapesten 1984-2004 kozott
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4e abra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak alakuldsa hazank 19 megyéjében ¢€s
Budapesten 1984-2004 kozott
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4f abra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak alakuldsa hazank 19 megyéjében és
Budapesten 1984-2004 ko6zott
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4g dbra A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak alakuldsa hazank 19 megyé¢jében és

Budapesten 1984-2004 ko6zott
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A velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak elemzése hazank 19 megyéjében és
Budapesten 1984-2004 kozott

A grafikonok a velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaganak alakuldsat mutatjak az
egyes megyekben 1984-2004 kozott.

Bacs-Kiskun megyét mindig is az orszagos atlag feletti bejelentési gyakorisag jellemezte. A
2003-es év kiemelkedden magas 86,8 ezrelékes értékéhez képest ugyan 2004-ben csokkent a bejelenések
aranya, de ez a 68,8 ezrelékes gyakorisagi érték jelentésen meghaladja az orszdgos dtlagot (p<0,0001)
¢s megfelel a vart rendellenesség-gyakorisagnak.

Baranya megye bejelentési aranya a nyolcvanas évek elején meghaladta az orszagos szintet,
majd a kilencvenes évek kozepétdl ez ala csokkent. A mélypontot jelentd 1997-es év utan fokozatos
javulas mutatkozott, a 2001-ben észlelt 36,8 ezrelékes gyakorisag mar az orszagos atlag felett volt. Bar
2002-ben ¢és 2003-ban nagymértékben csokkent a bejelentések aranya, 2004-ben kézel 20 ezrelékkel tobb
rendellenességet jelentettek. Az ugrasszerli javulas ellenére Baranya-megyében a velesziiletett
rendellenességek bejelentett gyakorisdga tobb mint 10 ezrelékkel elmarad az orszagos atlagtol.

Békés megye bejelentési gyakorisdga az elmult 10 évben jelentdsen meghaladta az orszagos
atlagot. 2003-ban az el6z6 évhez képest kozel 20 ezrelékkel, 2004-ben tovabbi 10 ezrelékkel nétt a
bejelentések aranya, és ezzel az egyik legjobban jelenté megye az orszagban. A megyében 2004-ben
észlelt 72,4 ezrelékes gyakorisdg mind az orszagos atlaghoz (p<0,0001), mind az el6zd évi értékhez
képest (p<0,0001) szignifikdnsan ndvekedést mutat.

Borsod-Abauj-Zemplén megye bejelentési gyakorisagi értékei mindig is az orszdgos dtlagérték
koriiliek voltak. Bar 2004-ben mintegy 4 ezrelékkel tovabb emelkedett a bejelentések ardnya az el6z6
évhez képest, ez a 46,8 ezrelékes gyakorisagi érték kismértékben (5 ezrelékkel) alacsonyabb az orszdagos
atlagnal.

Csongrad megye a 90-es évek elejétdl folyamatosan csokkend, orszagos atlag alatti bejelentési
aranyt mutatott. A 2001-t61 kezdve évrél évre nagymértékben javult az adatszolgaltatas. 2003-ban a
bejelentések ardnya néhany ezrelékkel mar az orszagos atlag folé emelkedett. 2004-ben tobb mint 25
ezrelékkel tobb rendellenes esetet jelentettek, €s az észlelt 67,5 ezrelékes rendellenesség-gyakorisag
Jjelentésen meghaladja az orszdgos dtlagot (p<0,0001). Csongrad megye 2004-ben a legkiemelkeddbben
jol jelenté megyék kozé sorolhato.

Fejér megyében a bejelentések aranya az utdbbi évtizedben az orszagos atlag koriil volt. A 2002-
ben észlelt tobb mint 10 ezrelékes bejelentési gyakorisag-novekedést kovetden 2003-ban kissé csokkent,
2004-ben azonban valtozatlan arany maradt a bejelentések aranya az el6z6 évhez képest. Fejér megye
40,1 ezrelékes bejelentési aranya 2004-ben mintegy 10 ezrelékkel maradt el az orszdagos dtlagtol.

Gyor-Moson-Sopron megye a bejelentések aranyat tekintve szintén az orszagos atlag kortil volt.
2001-t61 minden évben tovabb javult az adatszolgaltatas és a bejelentések aranya jelentésen meghaladta
az orszagos atlagot. 2004-ben azonban 8,5 ezrelékes csokkenés mutatkozott a bejelentések aranyaban.
Az észlelt 53,0 ezrelékes velesziiletett rendellenesség-gyakorisag azonos az orszagos atlagéval.

Hajdu-Bihar megyére az elmult évtizedben mélyen az orszagos szinvonal alatti bejelentési
fegyelem volt jellemzd. 2002-ben viszont a kordbbi 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. 2004-ben ugrasszerlien, tobb mint 40 ezrelékkel nétt a bejelentett fejléddési
rendellenességek aranya. A 77,7 ezrelékes gyakorisagi érték szignifikansan meghaladja az orszdgos
atlagot. Hajdu-Bihar megye ezzel az orszag legjobban jelentd megyéi kozé sorolhato.
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Heves a kilencvenes évektdl a jol jelentd megyék kozé tartozott, orszagos atlag feletti bejelentési
értékekkel. 2001-ben az orszag 5. legjobban jelenté megyéje volt. 2002-ben és 2003-ban az orszagos
atlag koriili gyakorisagi értékek voltak jellemzdek. 2004-ben ugyan kozel 10 ezrelékkel tobb esetet
jelentettek, de a bejelentések aranyaban bekovetkezett oriasi javulas kovetkeztében ez a 44,3 ezrelékes
érték alatta marad az orszagos atlagnak.

Jasz-Nagykun-Szolnok megyében a kilencvenes évek végéig orszagos atlag koriili, ill. alatti
bejelentési gyakorisag volt jellemzd, 2000-t6l azonban jelentdsen javult a bejelentések gyakorisaga,
amely orszagos gyakorisag feletti rendellenesség gyakorisagot eredményezett. 2004-ban azonban kissé
csokkent a bejelentések aranya az el6z6 évhez képest és az észlelt 41,3 ezrelékes gyakorisagi érték
mintegy 10 ezrelékkel kisebb az orszdgos atlagnal.

Komirom-Esztergom megye a nyolcvanas években észlelt, kiemelkedden jO bejelentési
szinvonalrol a kilencvenes évekre az atlagos, illetve atlag alatti szintre zuhant. 2000-ben az orszagos
atlagnak felelt meg a bejelentések aranya, a 2001-ben és 2002-ben orszagos atlag feletti, 2003-ban
orszagos atlag korili bejelentési arany volt jellemz6. 2004-ben 15 ezrelékkel tobb esetet jelentettek az
el6z0 ¢évnél, az eltérés szignifikdns (p<0,0001). Komarom-Esztergom megye 50,8 ezrelékes
rendellenesség-gyakorisagi értéke megegyezik az orszagos atlagéval.

Nograd megye a nyolcvanas évek kozepén alacsony (20 ezrelék koriili), végén viszont magas
(50 ezrelék kortiili) bejelentési ardnyt mutatott a megye. A 2001-ben még az orszag egyik legrosszabbul
jelentd megyéi kozé tartozd Nogradban évrél évre ugrasszerlien nott a bejelentések aranya. 2004-ban
tovabbi kozel 20 ezrelékkel tobb esetet jelentettek, az eltérés szignifikans (p<0,0001). Az észlelt 87,1
ezrelékes bejelentési gyakorisag szignifikansan nagyobb az orszdagos dtlagnal (p<0,0001) és a megyék
kozott az egyik legjobban jelentd teriileti egységnek tekinthetd.

Pest megye a nyolcvanas évek végéig a jol jelentd megyék koz¢ tartozott, a kilencvenes évek
elejétél azonban a bejelentések ardnya messze elmaradt az orszagos atlagtol. 2004-ben tébb mint 8
ezrelékkel tobb esetet jelentettek, ami a Pest megyei adatszolgaltatd orvosok fokozott odafigyelését
mutatja. A bejelentések ardnyaban észlelt javuld tendencia ellenére ez a 32,0 ezrelékes bejelentési
gyakorisdg tovabbra is jelentésen alacsonyabb az orszagos dtlagnal (p<0,0001).

Somogy megye a 20 éves elemzési iddszakot tekintve szinte mindig az orszagos atlag folott
jelentette a fejlodési rendellenességeket. A 2003-ban mutatkozo kisfokt csokkenést kovetden 2004-ben
az el6z6 évhez képest megkétszerezddott a bejelentések aranya, igy az észlelt 56,2 gyakorisagi arany
ismét meghaladja az orszagos atlagot.

Szabolcs-Szatmar-Bereg megyére - néhany évtdl eltekintve - atlagos, vagy atlag koriili
bejelentési szinvonal volt jellemzd. Az elmult években a bejelentések aranyara vonatkozoan egy lassu,
de kiss¢ emelkedd tendencia figyelheté meg. Ez volt jellemz6 2004-re, amikor az el6zd évhez képest
tobb mint 8 ezrelékkel nétt a bejelentések ardnya. Ez a 40,8 ezrelékes rendellenesség gyakorisagi érték
azonban szignifikdnsan alacsonyabb volt az orszagos atlagnal (p=0,02).

Tolna megye bejelentési gyakorisagara a nyolcvanas-kilencvenes években az atlag korili
ingadozas volt jellemzd. A 2000-ben észlelt pozitiv valtozast kdvetden Tolna a jol jelentd megyék kozé
tartozik. A bejelentések ardnya 2004-ben tobb mint 23 ezrelékkel tovabb nétt az elézd évhez
viszonyitva, Tolna a regisztralt 73,6 ezrelékes velesziiletett gyakorisagi érték alapjan jelentésen
meghaladja az orszagos atlagot (p<0,0001) és a legjobban jelents megyék kizé sorolhato.

Vas megyében a kilencvenes évek kozepén a rendellenességek bejelentési szinvonala rendkiviil
alacsony (1999-ben minddssze 3,2 ezrelék) volt. A bejelentést végzé orvosokkal tortént konzultaciot
kovetden Vas megye bejelentési aranya 1999-ben elérte az 58,6 ezrelékes gyakorisagi értéket €s azdta
minden évben a legjobb adatszolgaltatdst nyujto megyék egyike.
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Veszprém megye a vizsgalt idoszak kezdetétdl a kiemelkedden jol jelentd megyék kozé tartozik
¢s az utdbbi évek adatszolgaltatasat tekintve az élvonalba sorolhato. 2004-ben az el6z6 évhez képest 16
ezrelékkel tobb fejlodési rendellenességet jelentettek. Az észlelt 82,5 ezrelékes gyakorisag
szignifikansan meghaladja az orszagos atlagot (p<0,0001). Veszprém megyében a rendellenességek
bejelentese csaknem teljesnek tekintheto.

Zala megye kisebb-nagyobb eltérésékkel mindig az orszagos atlag koriili szinten jelentette a
fejlédési rendellenességeket, sot, az utobbi években inkdbb az orszagos atlag feletti értékek voltak
jellemzoek. 2004-ben kozel az el6z6 évhez viszonyitva 75 ezrelékkel tobb esetrdl érkezett bejelentés. Az
elvégzett analizis szerint Zala megyében a velesziiletett rendellenességek gyakorisaga 115,9 ezreléknek
adodott, ami tobb mint kétszerese az orszagos atlagnak.

A budapesti adatszolgaltatok a 20 éves vizsgalati periodusban mindig az orszagos atlag alatt
jelentettek. 2004-ben észlelhetdé némi javulas a bejelentések aranyaban, de a 28,5 ezrelékes bejelentési
gyakorisag alig tobb mint a fele az orszagos értéknek, az eltérés szignifikans (p<0,0001).

A budapesti adatok mennyiségi regisztralasaban eldrelépést jelentett, hogy azok a févarosi
intézetek, amelyben nagy gyakorisaggal észlelnek velesziiletett fejlédési rendellenességeket,
elektronikus moédon rendelkezésiinkre bocsatottak adataikat. Sajnos azonban eldéfordult, hogy egyes
adatbazisok nem kell§ részletességgel tartalmaztdk a VRONY altal torvényesen gytijtott adatokat (pl.
gyermek/magzat neme, sziiletési idd, stb.), amelynek kovetkeztében az éves jelentésiinkben az
ismeretlen besorolas nagyobb szammal szerepel egyes tablazatokban, mint a megel6z6 években.
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2. tablazat Az egyes bejelentett, velesziiletett rendellenességek szama és gyakorisaga hazankban
a VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

ezrelék

BNO kdd |Fejlédési rendellenesség megnevezése esetszam| ezrelék *
Q000 Agyvel6hiany 19 0,20 0,17
Q001 Koponya- és gerinchasadék 1 0,01 0,01
Q012 Tarkotaji agyvelésérv 1 0,01 0,01
Q019 Agyveldsérv, k.m.n. 6 0,06 0,05
Q020 Kisfejliség 16 0,17 0,14
Q031 A Magendie- és Luschka-nyilas atresigja 2 0,02 0,02
Q039 Velesziiletett vizfejiség, k.m.n. 49 0,51 0,44
Q040 A kérgestest velesziiletett rendellenességei 11 0,12 0,10
Q042 El6agyhiany 4 0,04 0,04
Q043 Az agyveldallomany csokkenésével jaro egyéb allapotok 1 0,01 0,01
Q046 Velesziiletett agyi cystak 14 0,15 0,12
Q048 Az agy egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 7 0,07 0,06
Q052 Gerinchasadék az agyéki szakaszon, vizfejliséggel 1 0,01 0,01
Q054 K.m.n. gerinchasadék vizfejiiséggel 11 0,12 0,10
Q055 Gerinchasadék a nyaki szakaszon, vizfejliség nélkiil 3 0,03 0,03
Q056 Gerinchasadék a mellkasi szakaszon, vizfejiség nélkiil 1 0,01 0,01
Q057 Gerinchasadék az agyéki szakaszon, vizfejliség nélkiil 1 0,01 0,01
Q058 Gerinchasadék a keresztcsonti szakaszon vizfejliség nélkiil 2 0,02 0,02
Q059 Gerinchasadék, k.m.n. 15 0,16 0,13
Q068 A gerincveld egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q078 Az idegrendszer egyéb meghatarozott velesziiletett fejlodési rendell. 3 0,03 0,03
Q079 Az idegrendszer k.m.n. velesziiletett rendellenességei 4 0,04 0,04
Q103 A szemhéj egy¢b velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q105 A konnycsatorna velesziiletett elzarodasa és sziikiilete 3 0,03 0,03
Q112 Kisszemiiség 2 0,02 0,02
Q120 Velesziiletett sziirkehalyog 8 0,08 0,07
Q122 Szemlencse coloboma 1 0,01 0,01
Q130 Szivarvanyhartya-coloboma 2 0,02 0,02
Q133 Velesziiletett szaruhartya homaly 1 0,01 0,01
Q160 A fiilkagylo velesziiletett hianya 4 0,04 0,04
Q161 A kiils6 hallojarat velesziiletett hidnya, elzarodasa, sziikiilete 2 0,02 0,02
Q169 A fiil hallascsokkenést okozd, velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q170 Jarulékos fiil 42 0,44 0,37
Q173 Egyéb modon szabalytalan alak fiil 3 0,03 0,03
Q175 Elall6 fillkagylo 2 0,02 0,02
Q178 A fiil egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 9 0,09 0,08
Q179 A fiil velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q180 Kopoltytiiv eredetii iireg, sipoly, tdmld 3 0,03 0,03
Q181 Fiil elétti lireg és tomlo 3 0,03 0,03
Q182 A kopoltytiiv egyéb rendellenességei 2 0,02 0,02
Q188 Az arc és nyak egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 10 0,10 0,09
Q189 Az arc és nyak velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Osszetett sziv 313 3,27 2,79

Q200 Ko6z0s artérias torzs 2 0,02 0,02
Q203 Nagyartériak teljes transpositioja 6 0,06 0,05
Q205 Koros pitvar-kamrai 6sszekottetés 2 0,02 0,02
Q210 Kamrai sévényhiany 265 2,77 2,37
Q211 Pitvari sovényhiany 360 3,77 3,21
Q212 Pitvar-kamrai sovényhiany 4 0,04 0,04
Q213 Fallot-tetralogia 11 0,12 0,10
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Q214 Aortopulmonalis septumdefectus 1 0,01 0,01
Q221 A tiidéver6ér billenty(i velesziiletett szlikiilete 1 0,01 0,01
Q223 A tiidGver6ér billentyii egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q228 A haromhegyti billentyli egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q229 A haromhegyii billentyl velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q230 Az aortabillentyli velesziiletett sziikiilete 2 0,02 0,02
Q231 Az aortabillentyli velesziiletett elégtelensége 5 0,05 0,04
Q234 Hypoplasias bal sziv-syndroma 19 0,20 0,17
Q240 Dextrocardia 4 0,04 0,04
Q246 Velesziiletett pitvar-kamrai block 3 0,03 0,03
Q248 A sziv egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 17 0,18 0,15
Q249 A sziv velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 13 0,14 0,12
Q250 Nyitott ductus arteriosus 88 0,92 0,79
Q251 Coarctatio aortae 12 0,13 0,11
Q253 Aortaszikiilet 6 0,06 0,05
Q254 Az aorta egyéb velesziiletett rendellenességei 4 0,04 0,04
Q255 A tiidéver6ér atresidja 1 0,01 0,01
Q256 A tiidGver6ér sziikiilete 47 0,49 0,42
Q262 A tlidévénak teljes transpositidja 1 0,01 0,01
Q270 A koldokverdér hianya vagy hypoplasidja 4 0,04 0,04
Q279 A periférias érrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q289 A keringési szervrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q300 Choana elzarodas 7 0,07 0,06
Q308 Az orr egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q311 Velesziiletett subglotticus sziikiilet 1 0,01 0,01
Q312 A gége csokkent fejlettsége 1 0,01 0,01
Q314 Velesziiletett (gége eredetii) stridor 26 0,27 0,23
Q318 A gége egyéb velesziiletett rendellenességei 9 0,09 0,08
Q321 A 1égcso egyéb velesziiletett rendellenességei 14 0,15 0,12
Q323 Velesziiletett horgdszikiilet 15 0,16 0,13
Q324 A horgd egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q330 Velesziiletett cystas tiid6 1 0,01 0,01
Q336 A tiid6 hypo- és dysplasidja 1 0,01 0,01
Q338 A tiid6 egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q340 Mellhartya-rendellenesség 1 0,01 0,01
Q348 A 1égzbérendszer egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q349 A 1égzbérendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 24 0,25 0,21
Q353 A lagyszajpad egyoldali hasadéka 1 0,01 0,01
Q356 Szajpadhasadék, kozépvonali 3 0,03 0,03
Q359 Szajpadhasadék, egyoldali, k.m.n. 36 0,38 0,32
Q369 Ajakhasadék, egyoldali 39 0,41 0,35
Q378 Szajpad-ajakhasadék, kétoldali, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q379 Szajpad-ajakhasadék, egyoldali, k.m.n. 44 0,46 0,39
Q380 Az ajak m.n.o. velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q381 Ankyloglossia 127 1,33 1,13
Q382 Nagynyelviiség (macroglossia) 4 0,04 0,04
Q383 A nyelv egyéb velesziiletett rendellenességei 39 0,41 0,35
Q384 A nyalmirigyek és vezetékeik velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q386 A sz4j egy¢€b velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q390 A nyelbcso atresiaja sipoly nélkiil 6 0,06 0,05
Q393 Velesziiletett nyeldcsdsziikiilet, strictura 1 0,01 0,01
Q398 A nyel6es6 egyéb velesziiletett rendellenességei 6 0,06 0,05
Q400 Velesziiletett, hypertrophias pylorus sziikiilet 35 0,37 0,31
Q408 Tapcsatorna fels6 szakasza egyéb, meghatarozott velesziiletett rendell. 1 0,01 0,01
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Q409 A tapcsatorna fels§ szakaszanak velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q410 A patkobél velesziiletett hianya, elzarodasa, sziikiilete 5 0,05 0,04
Q412 A csip6bél velesziiletett hidnya, elzarodasa, sziikiilete 2 0,02 0,02
Q418 Vékonybél egyéb meghat.részeinek velesziil. hidnya-elzarddasa-sziikiilete 2 0,02 0,02
Q419 Vékonybél k.m.n. szakaszanak velesziiletett hianya-elzarodasa-sziikiilete 10 0,10 0,09
Q420 A végbél velesziiletett hianya, elzarodasa, sziikiilete, sipollyal 1 0,01 0,01
Q421 A végbél velesziiletett hidnya, elzar6dasa, sziikiilete sipoly nélkiil 1 0,01 0,01
Q423 A végbélnyilas velesziil. hidnya-elzarodasa-sziikiilete, sipoly nélkiil 17 0,18 0,15
Q428 A vastagbél egyéb szakaszainak velesziil. hidnya-elzarodasa-sziikiilete 1 0,01 0,01
Q429 A vastagbél k.m.n. szakaszanak velesziil. hidnya-elzarédasa-sziikiilete 2 0,02 0,02
Q430 Meckel-gurdély 2 0,02 0,02
Q431 Hirschsprung-féle betegség 14 0,15 0,12
Q435 Ectopias végbélnyilas 3 0,03 0,03
Q436 A végbél, végbélnyilas velesziiletett sipolya 2 0,02 0,02
Q438 A belek egyéb, meghatarozott velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q442 Az epeutak elzarddasa 2 0,02 0,02
Q446 Tomlés majbetegség 1 0,01 0,01
Q447 A maj egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02

Osszetett urogenitalis 62 0,65 0,55
Q501 Petefészek-tomlo (fejlodési rendellenességként) 11 0,12 0,10
Q503 A petefészek egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q525 A szeméremajkak 0sszendvése 1 0,01 0,01
Q528 A n6i nemi szervek egyéb megjelolt velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q531 Nem descendalt here, egyoldali 141 1,47 1,26
Q532 Nem descendalt here, kétoldali 29 0,30 0,26
Q539 Nem descendalt here, k.m.n. 34 0,36 0,30
Q549 Hypospadiasis, k.m.n. 239 2,50 2,13
Q550 A here hianya ¢€s aplasija 6 0,06 0,05
Q556 A himvessz6 egy¢b velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q562 NOi pseudohermaphroditismus m.n.o. 1 0,01 0,01
Q563 Pseudohermaphroditismus, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q564 Bizonytalan nemiiség, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q600 A vese egyoldali agenesise 6 0,06 0,05
Q602 A vese agenesise, k.m.n. 24 0,25 0,21
Q603 Az egyik vese hypoplasiaja 12 0,13 0,11
Q604 Mindkét vese hypoplasiaja 5 0,05 0,04
Q605 Vesehypoplasia, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q606 Potter-syndroma 8 0,08 0,07
Q610 Velesziiletett solitaer vesecysta 1 0,01 0,01
Q611 Polycystas vese, gyermekkori tipus 4 0,04 0,04
Q613 Polycystas vese, k.m.n. 7 0,07 0,06
Q618 Egyéb cystas vesebetegségek 3 0,03 0,03
Q619 Cystas vesebetegség, k.m.n. 35 0,37 0,31
Q620 Velesziiletett zsakvese (hydronephrosis) 47 0,49 0,42
Q621 A hugyvezeték atresidja és sziikiilete 12 0,13 0,11
Q622 Velesziiletett megaloureter 1 0,01 0,01
Q623 A vesemedence és huigyvezeték egyéb, elzarodassal jarod rendellenességei 179 1,87 1,60
Q627 Velesziiletett vesico-uretero-renalis reflux 7 0,07 0,06
Q628 A hugyvezeték egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q630 Jarulékos vese 6 0,06 0,05
Q631 Lebenyezett, 6sszeolvadt és patkd vese 8 0,08 0,07
Q632 Ectopias vese 9 0,09 0,08
Q633 Hyperplasias és orias vese 1 0,01 0,01
Q638 A vese egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 20 0,21 0,18
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Q639 A vese velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 5 0,05 0,04
Q640 Epispadiasis 1 0,01 0,01
Q641 A htigyholyag extrophiaja 3 0,03 0,03
Q642 Velesziiletett hatsd hiigycs6 billentyiik 2 0,02 0,02
Q643 A holyagnyak és hugycsé egyéb atresidja és sziikiilete 3 0,03 0,03
Q644 Urachus rendellenesség 1 0,01 0,01
Q647 A holyag és hugycsé egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q649 A hugyrendszer rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q650 A csip6 velesziiletett egyoldali dislocatidja 7 0,07 0,06
Q651 A csipd velesziiletett kétoldali dislocatioja 1 0,01 0,01
Q652 A csipd velesziiletett k.m.n. dislocatija 142 1,49 1,27
Q653 A csip6 velesziiletett egyoldali subluxatidja 6 0,06 0,05
Q654 A csip6 velesziiletett kétoldali subluxatioja 1 0,01 0,01
Q655 A csipd velesziiletett k.m.n. subluxatioja 19 0,20 0,17
Q656 Instabil csipd 35 0,37 0,31
Q658 A csip6 egyéb velesziiletett deformitasai 6 0,06 0,05
Q660 Dongaléb (pes equinovarus) 116 1,21 1,04
Q661 Pes calcaneovarus 2 0,02 0,02
Q662 A labkozépcesontok varus allasa 1 0,01 0,01
Q663 A labak egyéb, varus jellegli velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q664 Pes calcaneovalgus 14 0,15 0,12
Q665 Velesziiletett ludtalp 1 0,01 0,01
Q666 A 1ab egyéb velesziiletett, valgus jellegii deformitasai 1 0,01 0,01
Q668 A 14ab egyéb velesziiletett deformitasai 31 0,32 0,28
Q674 A koponya, arc és allkapocs egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q676 Pectus excavatum 17 0,18 0,15
Q680 A fejbiccentd izom velesziiletett deformitasa 26 0,27 0,23
Q681 A kéz velesziiletett deformitasa 1 0,01 0,01
Q690 Jarulékos ujj(-ak) 61 0,64 0,54
Q692 Jarulékos labujj(-ak) 15 0,16 0,13
Q699 Polydactylia k.m.n. 1 0,01 0,01
Q700 Osszenétt ujjak 14 0,15 0,12
Q702 Osszenétt labujjak 67 0,70, 0,60
Q704 Polysyndactylia 7 0,07 0,06
Q709 Ujjak 0sszendvése, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q711 A felkar és alkar velesziiletett hianya, a kéz meglétével 2 0,02 0,02
Q712 Mindkét alkar és kéz velesziiletett hianya 1 0,01 0,01
Q713 Kéz és ujj(-ak) velesziiletett hidnya 4 0,04 0,04
Q718 A fels6 végtag(-ok) egyéb redukcios defektusai 8 0,08 0,07
Q719 A fels6 végtag redukcios defektusa, k.m.n. 13 0,14 0,12
Q721 A comb és labszar velesziiletett hianya, a labfej meglétével 1 0,01 0,01
Q724 A combcsont megrovidiilése 1 0,01 0,01
Q728 Az alsé végtag(-ok) egyéb redukcios defektusai 3 0,03 0,03
Q729 Az als6 végtag redukcios defektusa, k.m.n. 8 0,08 0,07
Q730 Nem meghatarozott végtag(-ok) velesziiletett hidnya 2 0,02 0,02
Q731 Nem meghatarozott végtag(-ok) proximalis végének hidnya 1 0,01 0,01
Q738 Nem meghatarozott végtag(-ok) egyéb redukcids defektusai 2 0,02 0,02
Q740 A fels6 végtagok és vallov egyéb velesziiletett rendellenességei 4 0,04 0,04
Q742 Az also végtag(-ok) és medencedv egyéb velesziiletett rendellenességei 8 0,08 0,07
Q743 Arthrogryposis multiplex congenita 3 0,03] 0,03
Q748 Egyéb meghatarozott velesziiletett végtagrendellenességek 5 0,05 0,04
Q750 Koponyavarratok velesziiletett elcsontosodésa (craniosynostosis) 3 0,03 0,03
Q758 Az agy- és arckoponyacsontok egyéb meghatarozott velesziil. rendell. 3 0,03 0,03
Q759 Az agy- és arckoponyacsontok k.m.n. velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
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Q760 Rejtett gerinchasadék (spina bifida occulta) 1 0,01 0,01
Q764 A gerincoszlop egyéb velesziiletett, scoliosissal nem tarsuld rendell. 3 0,03 0,03
Q771 Thanatophoricus rovid alkat 2 0,02 0,02
Q773 Chondrodysplasia punctata 2 0,02 0,02
Q774 A porcképzddés hianya (achondroplasia) 6 0,06 0,05
Q776 Chondroectodermalis dysplasia 1 0,01 0,01
Q780 Osteogenesis imperfecta 2 0,02 0,02
Q782 Marvanycsont-betegség (osteopetrosis) 1 0,01 0,01
Q789 Nem meghatarozott osteochondrodysplasia 2 0,021 0,02
Q790 Velesziiletett rekesz-sérv 24 0,25 0,21
Q791 A rekeszizom egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q792 Exomphalos 13 0,14 0,12
Q793 Gastroschisis 7 0,07 0,06
Q794 "Szilvakék has"-syndroma 1 0,01 0,01
Q795 A hasfal egyéb velesziiletett rendellenességei 6 0,06 0,05
Q798 A csont- és izomrendszer egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q799 A csont- és izomrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q801 X-chromosomahoz kotott ichthyosis 1 0,01 0,01
Q809 Velesziiletett ichtyosis, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q811 Epidermolysis bullosa lethalis 1 0,01 0,01
Q819 Epidermolysis bullosa, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q820 Orékletes lymphoedema 1 0,01 0,01
Q824 Ectodermalis dysplasia (izzadassal nem jaro) 2 0,02 0,02
Q825 Velesziiletett, nem daganatos anyajegy 150 1,57 1,34
Q828 A bor egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 18 0,19 0,16
Q831 Jarulékos eml6 2 0,02 0,02
Q832 A mellbimb6 hianya 14 0,15 0,12
Q833 Jarulékos mellbimbo 18 0,19 0,16
Q838 Az eml6 egyéb velesziiletett rendellenességei 4 0,04 0,04
Q851 Gobos agykeményedés (sclerosis tuberosa) 1 0,01 0,01
Q868 Egyéb, ismert kiils6 oku velesziiletett malformatids syndromak 1 0,01 0,01
Q870 Foként az arc kiilalakjat érint6 velesziiletett malformatios syndromak 9 0,09 0,08
Q871 Alacsonyndvéssel kapcsolatos velesziiletett malformatios syndromak 2 0,02 0,02
Q872 Foként a végtagokat érintd velesziiletett malformatids syndromak 2 0,02 0,02
Q873 Velesziiletett rendellenesség-syndromak gyorsult novekedéssel 1 0,01 0,01
Q875 Egyéb velesziil. malformatids syndromak, egyéb csontvaz-eltérésekkel 1 0,01 0,01
Q878 Egyéb meghatarozott, m.n.o. velesziiletett malformatios syndromak 3 0,03 0,03
Q890 A 1ép velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q891 A mellékvese velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q892 Egyéb belso elvalasztasu mirigyek velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q893 Situs inversus 3 0,03 0,03
Q894 Osszenétt ikrek 3 0,03 0,03
Q899 Velesziiletett rendellenesség, k.m.n. 5 0,05 0,04
Q900 Trisomia 21, meioticus, non-disjunctios tipus 67 0,70 0,60
Q901 Trisomia 21, mosaicismus, (mitoticus, non-disjunctios tipus) 3 0,03 0,03
Q902 Trisomia 21, translocatids tipus 1 0,01 0,01
Q909 Down-syndroma, k.m.n. 81 0,85 0,72
Q910 Trisomia 18, meioticus, non-disjunctios tipus 7 0,07 0,06
Q912 Trisomia 18, translocatio 1 0,01 0,01
Q913 Edwards-syndroma, k.m.n. 20 0,21 0,18
Q914 Trisomia 13, meioticus, non-disjunctios 1 0,01 0,01
Q915 Trisomia 13, mosaicismus (mitoticus, non-disjunctios) 1 0,01 0,01
Q916 Trisomia 13, translocatio 1 0,01 0,01
Q917 Patau-syndroma, k.m.n. 11 0,12 0,10
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Q923 Kisebb chromosomarészt érintd részleges trisomia 1 0,01 0,01
Q924 Csak prometafazisban észlelhetd kettézottségek 1 0,01 0,01
Q926 Szamfeletti marker chromosomak 1 0,01 0,01
Q927 Triploidia és polyploidia 3 0,03 0,03
Q928 Az autosomak egyéb meghatarozott trisomiai s részleges trisomiai 1 0,01 0,01
Q929 Az autosomak k.m.n. trisomidja €s részleges trisomidja 1 0,01 0,01
Q932 Dicentricus vagy gyliris chromosoma 2 0,02 0,02
Q938 Az autosomak egyéb torései 4 0,04 0,04
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) kéros nemi chromosomaval 1 0,01 0,01
Q969 Turner-syndroma, k.m.n. 7 0,07 0,06
Q970 47, XXX karyotypus 4 0,04 0,04
Q980 Klinefelter-syndroma, karyotipus 47, XXY 2 0,02 0,02
Q984 Klinefelter-syndroma, k.m.n. 4 0,04 0,04
Q985 47, XYY karyotipus 2 0,02 0,02
Q998 Egyéb meghatarozott chromosoma-rendellenességek 1 0,01 0,01
Q999 Chromosoma-rendellenesség, k.m.n. 6 0,06 0,05
D180 Haemangioma 182 1,90 1,62
D181 Lymphangioma 2 0,02 0,02
D369 Joindulati daganat 4 0,04 0,04
G120 Werding-Hoffmann izomsorvadas 5 0,05 0,04
1780 Rendu-Osler-Weber betegség 8 0,08 0,07
K070 Allcsontok 1ényegesebb nagysagbeli eltérései 2 0,02 0,02
K402 Kétoldali lagyéksérv k.m.n. 3 0,03 0,03
K409 Egyoldali lagyéksérv k.m.n. 94 0,98 0,84
K429 Ko6ldoksérv k.m.n. 52 0,54 0,46
N470 Fitymatultengés, phimosis, paraphimosis 1 0,01 0,01
P549 Ujsziilottkori vérzés k.m.n. 1 0,01 0,01
P569 Hydrops foetalis nem isoimmunisatio kovetkeztében 8 0,08 0,07
P835 Velesziiletett hydrocele 148 1,55 1,32

Tobbszoros, m.n.o. velesziiletett rendellenességek 244 2,55 2,18

Osszesen 4950 51,77| 44,19

34




Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairol
Az egyes velesziiletett rendellenesség-csoportok szamadnak és gyakorisaganak elemzése

A 2. tablazat a Betegségek Nemzetkozi Osztalyozasa 10. revizioja (BNOI(0) szerinti bontasban
mutatja be a velesziiletett rendellenességek szamszert, illetve ezrelékes eléfordulasi gyakorisagat, a
bejelentett RONY adatokbd szamolva. A BNO csoportositasa szerint a tdblazatban nemcsak a ,,Q”
focsoportba tartozd fejlodési rendellenességek, hanem a ,,D” rosszindulati daganatos betegségek, ,,E”
anyagcsere rendellenességek, ,,G” idegrendszer betegségei, ,I” keringési rendszer betegségei, ,,K”
emésztorendszer betegségei és ,,P” perinatalis korban keletkezd allapotok csoportjainak egyes
nemzetkozi bejelentésre kotelezett betegségei is szerepelnek.

A gyakorisagi értékeket az 0sszes sziiletés és magzati haldlozasok szamahoz viszonyitottuk.

2004-ban 0Osszesen 4950 fejlodési rendellenességes esectet jelentettek a VRONY-ba. A
prevalencia értéket az dsszes sziiletésre (élvesziiletés + késdi magzati haldlozés) szamitva a velesziiletett
fejlodési rendellenességek gyakorisaga 51,77 ezrelék volt. A spontan és indukalt vetéléssel végz6do
esetek miatt a korai ¢és kozépiddés magzati haldlozast figyelembe véve a fejlodési rendellenességek
gyakorisaga 44,19 ezrelék. A bejelentett fejlodési rendellenességek szama — az el6zd éves jelentés
adataihoz képest — 1302-vel emelkedett, aranya 13,5 ezrelékkel nétt.

Az egyes fejlodési rendellenesség-tipusok el6fordulasat elemezve leggyakoribbak a

e pitvari sovényhidny (360 eset: 3,77%o)
e komplex sziv- és érrendszeri rendellenességek (313 eset: 3,27%o)
e kamrai sovényhidny (265 eset: 2,77%o)
e nem azonositott tdbbszords fejlodési rendellenességek (244 eset: 2,55 %o)
e hypospadiasis (239 eset: 2,50 %o)
e nem descendalt here (204 eset: 2,13 %o)
e haemangioma (182 eset: 1,90 %o)
e vesemedence és hugyvezeték egyéb, elzarodassal jaro r. (179 eset: 1,87 %o)
e Down-koér (152 eset: 1,59 %o)
e velesziiletett, nem daganatos anyajegy (150 eset: 1,57%o)
e csipd velesziiletett dislocatidja (150 eset: 1,57%o)
e dongalidb (116 eset: 1,21 %o)
e nyitott ductus arteriosus ( 88 eset: 0,92%o)

A leggyakrabban észlelt fejlodési rendellenességek eldforduldsadban és sorrendjében csak kisfoku
valtozas tortént az el6z6 évhez képest. 2004-ben is a szivrendellenességek, a nem azonositott tobbszords
fejlédési rendellenességek és a hypospadiasis voltak a leggyakoribb bejelentett velesziiletett fejlodési
rendellenességek. A pitvari és kamrai sovényhidny észlelt gyakorisdga kismértékben tovabb novekedett
(az eltérés nem szignifikdns), ami feltehetden a szivrendellenességek korai észlelésének ¢és
bejelentésének tovabbi javuladsat jelzi. A komplex szivrendellenességek és a nyitott ductus arteriosus
kivételével, ahol kisfoku gyakorisag-csokkenés mutatkozott, valamennyi gyakori fejlédési
rendellenesség aranyaban novekedés mutatkozott a korabbi évhez viszonyitva. Legnagyobb aranyt
novekedést a nem descendalt here diagnozissal bejelentettek esetében tapasztaltunk.

A Down-koér diagnozisaval bejelentettek szdma és aranya az elmult évhez képest 0,17 ezrelékkel
né6tt (2003-ban 135 Down-esetet (1,42 ezrelék), 2004-ben 152 esetet (1,59 ezrelék) jelentettek.

A velesziiletett fejlddési rendellenességek szamdnak és gyakorisiganak elemzése azt mutatja,
hogy a leggyakoribb congenitalis defectusok (pl. szivfejlodési rendellenességek, tobbszoros fejlodési
rendellenességek, Down-kor, hypospadiasis, stb.) esetén az észlelt prevalencia értékek megkozelitik,
esetleg elérik a vart értékeket, amelynek alapjan feltételezhetd, hogy az érintett esetek tulnyomo
tobbsége 2004-ben bejelentésre és nyilvantartdasba keriilt.

Néhany fejlodési rendellenesség (pl. velesziiletett hypertrophias pylorus stenosis, szemfejlédési
rendellenességek, stb.) esetén a vart gyakorisdgoktdl vald elmaradas elsOsorban a szakorvosok,
kezeldorvosok altal elmulasztott bejelentésre, azaz a bejelentés hianyara vezethetd vissza.
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3. tablazat A velesziiletett rendellenességekkel sujtott esetek terhességi kimenetel szerinti megoszlasa a VRONY 2003. évi végleges adatai alapjan.

pren. felismert r.|pren. felismert r.
miatt terhesség- terhesség- kimenetel nem csecsemo-
élvesziilottek halvasziiletés | spontin vetélés megszakitas megsz.nélkiil ismert egyiitt halalozas*

Rendellenesség csoportok esetszam | szazalék | esetszdm | szdzalék | esetszim | szazalék | esetszim | szazalék | esetszam | szdzalék | esetszam | szazalék | esetszim | esetszam | szazalék

AN - koponyahiany 2 9,52 0 0,00 0 0,00 19| 90,48 0 0,00 0 0,00 21 7 33,33
EN - agysérv 3| 42,86 0 0,00 0 0,00 4/ 57,14 0 0,00 0 0,00 7 1 14,29
SB - nyitott gerinc 14| 41,18 1 2,94 0 0,00 18] 52,94 1 2,94 0 0,00 34 9 26,47
CL - ajakhasadék 78/ 92,86 1 1,19 1 1,19 2 2,38 2 2,38 0 0,00 84 3 3,57
CP - szajpadhasadék 40| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 40 0 0,00
PY - sokujjusag 84| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 84 0 0,00
SY - &sszendtt ujjak 81| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 81 0 0,00
LR - végtaghiany 39| 84,78 0 0,00 0 0,00 7| 15,22 0 0,00 0 0,00 46 3 6,52
EX - nyitott hasfal 6] 24,00 1 4,00 0 0,00 16| 64,00 2 8,00 0 0,00 25 9 36,00
OA - nyelOcs6 elzarodas 12| 92,31 0 0,00 0 0,00 0,00 1 7,69 0 0,00 13 0 0,00
AA - végbélelzarodas 21| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 21 0 0,00
MC - kisfejiiség 16| 94,12 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 5,88 0 0,00 17 2 11,76
HY - vizfejliség 23| 47,92 2 4,17 0 0,00 22| 45,83 1 2,08 0 0,00 48 14 29,17
ON - egyéb idegr. r 36| 90,00 0 0,00 0 0,00 2 5,00 2 5,00 0 0,00 40 5 12,50
CT - vsz. sziirkehalyog 8| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 8 0 0,00
AM - szemhiany/ kisszemiiség 2| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 2 0 0,00
EY - egyéb szemr. 8| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 8 0 0,00
EA -filrendellenességek 21/ 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 21 0 0,00
FS - arc- és koponyar. 13| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 13 0 0,00
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 4/ 33,33 0 0,00 0 0,00 8| 66,67 0 0,00 0 0,00 12 3 25,00
TC - ferdenyakiisag 26| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 26 0 0,00
HD - sziv és nagyérr. 1158 96,66 4 0,33 1 0,08 9 0,75 20 1,67 6 0,50 1198 30 2,50
RS - 1égzérendszeri r. 109 99,09 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,91 0 0,00 110 2 1,82
DI - rekeszhiany 15 68,18 0 0,00 0 0,00 6| 27,27 1 4,55 0 0,00 22 3 13,64
RA - vesehiany 45 86,54 0 0,00 1 1,92 4 7,69 2 3,85 0 0,00 52 4 7,69
CK - toml6s vese 38/ 76,00 2 4,00 0 0,00 5 10,00 5 10,00 0 0,00 50 7 14,00
US - hiigyrendszer elzarodasos r. 230 93,12 0 0,00 0 0,00 1 0,40 16 6,48 0 0,00 247 13 5,26
OU - egyéb hugy-ivarszervi r. 118 95,16 0 0,00 0 0,00 3 2,42 3 2,42 0 0,00 124 4 3,23
SH - hugycsorendellenesség 235/ 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 235 0 0,00
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UT - rejtett heréjiiség 204| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 204 0 0,00
EG - nemi szervi r. 33| 91,67 0 0,00 0 0,00 0 0,00 3 8,33 0 0,00 36 1 2,78
PS - gyomorkimenet sziikiilet 35/ 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 35 0 0,00
OD - egyéb zsigeri . 202| 99,02 1 0,49 0 0,00 1 0,49 0 0,00 0 0,00 204 4 1,96
Al - vékonybél vsz. elzar/sziikiil. 21| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 21 0 0,00
SK - csontvazrendszer r. 20/ 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 20 0 0,00
SA - Iéphiany 1] 50,00 0 0,00 0 0,00 1] 50,00 0 0,00 0 0,00 2| 100,00
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 7| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 7 0 0,00
OL - egyéb végtag r. 49| 98,00 0 0,00 0 0,00 1 2,00 0 0,00 0 0,00 50 0 0,00
CD - csip6ficam hajlam 184 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 184 0 0,00
CF - dongalab 167| 99,40 1 0,60 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 168 1 0,60
MS - izomrendszer r. 2| 33,33 0 0,00 0 0,00 4/ 66,67 0 0,00 0 0,00 6 3 50,00
IM - kiiltakarok . 20/ 90,91 0 0,00 0 0,00 1 4,55 1 4,55 0 0,00 22 1 4,55
EO - hormontermeld szervek r. 4| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TE - velesziiletett daganatok 1/ 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0 0,00
IH - lagyéksérv 97| 100,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 97 0 0,00
UH - k61doksérv, egyéb minor anom. 631 99,68 0 0,00 0 0,00 1 0,16 1 0,16 0 0,00 633 1 0,16
DS - Down szindréma 74/ 48,68 2 1,32 0 0,00 74| 48,68 1 0,66 1 0,66 152 27 17,76
EK - egyéb kromoszoma r. 30 33,71 2 2,25 0 0,00 53| 59,55 4 4,49 0 0,00 89 19 21,35
ES - Egyéb azonositott szindromak 41 51,90 8 10,13 2 2,53 27| 34,18 1 1,27 0 0,00 79 24 30,38
NM - Nem azonositott, tobbszords

VSZ. I. 202| 81,78 5 2,02 0 0,00 34| 13,77 6 2,43 0 0,00 247 25 10,12
Osszesen 4510, 91,11 30 0,61 5 0,10 323 6,53 75 1,52 7,00 0,14 4950 227 4,59

(* bejelentett csecsemdhalalozasok szama az élve sziilottek szdzalékaban)
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A velestziiletett rendellenességekkel sujtott esetek terhességi kimenetel szerinti megoszlasanak elemzése

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

2004-ben az 0Osszes bejelentett eset 91,11 %-a ¢élve jott vilagra, az élve sziilottek 4,59%-nal
jelentettek csecsemdhaldlozast. Az Osszes velesziiletett rendellenes eset 0,10%-a spontan elvetélt magzat
volt, kés6i magzati halalozés a fejlodési rendellenességes esetek 0,61%-aban kovetkezett be.

A magzati haldlozasok tulnyomo részét a prenatalisan felismert rendellenességek képezték.
Osszesen 405 fejlédési rendellenességek ismertek fel magzati korban, ami az dsszes eset 8,18%-a. Ez az
arany szignifikdnsan magasabb a 2003-ban tapasztalt érté¢knél (p<0,0001)

A prenatalisan diagnosztizalt fejlddési rendellenességek 80,2%-4ban jelezték a bejelentd orvosok,
hogy a terhesség indukalt vetéléssel végzodott (323/405 eset, az Osszes eset 6,53%-a).

A magzati korban diagnosztizalt fejlddési rendellenességek 20,2%-aban (82 eset, az Osszes eset
1,66%-a) a terhesség tovabbi kimenetele ismeretlen maradt.

Az okok alapvetden harom tényezére vezethetok vissza: (1) az UH vizsgélatot végzo,
adatszolgaltatd orvosnak nem volt tudomasa a terhesség tovabbi kimenetelérdl, (ii) a magzati korban
diagnosztizalt fejlodési rendellenesség nem volt olyan stlyos, hogy indokolta volna a terhesség
befejezését, illetve (iii) a sziild a fejlddési rendellenesség ismeretének ellenére véllalta a terhesség
kiviselését.

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

e koponyahiany (19/21 eset: 90,48%)
e nyitott hasfal (18/25 eset: 72,00%)
e kopoltyuiv szarmazékok r. ( 8/12 eset: 66,67%)
e izomrendszerr. ( 4/6 eset: 66,67%)
e cgyéb kromoszoma-rendellenességek (57/89 eset: 64,04%)
e agysérv ( 4/7 eset: 57,14%)
e nyitott gerinc (19/34 eset: 55,88%)
e léphiany ( 1/2 eset: 50,00%)
e Down szindréma (75/152 eset: 49,34%)
o vizfejliség (23/48 eset: 47,92%)
e egyéb, azonositott szindromak (28/79 eset: 35,44%)
e tOmlGs vese (10/50 eset: 20,00%)
e nem azonositott, tobbszoros r. (40/247 eset: 16,19%)
e hugyrendszer elzarodasos r. (17/247 eset: 6,88%)

A prenatalisan leggyakrabban diagnosztizalt rendellenességek sorrendjében csak kisfoku valtozas
tortént az el6z6 €v hasonlo értékeihez képest.

A prenatalis diagnozis aranyaban ndvekedés volt észlelhetd az el6z6 évhez képest az alabbi
rendellenesség esetén

e nyitott hasfal (54,2%-1061 72,00%)
® agysérv (0,00%-r61 57,14%)
e cgyeb kromoszéma-rendellenességek (57,1%-1061 64,04%)

Az izomrendszeri rendellenességek sziiletés eldtti diagnozisarol 2004 elétt nem kaptunk bejelentést.
A prenatalis diagnozis aranyaban kisfok csokkenés (63,6%-161 55,88%) volt észlelhetd az el6z6
¢vhez képest nyitott gerinc esetén.

A leggyakoribb kromoszéma-rendellenességet jelentdé Down-kor magzati diagnosztikdja (49,34%)
jelentdsen nétt, tobb mint 20%-kal volt nagyobb a 2003-ben észlelt aranynal (26,7%). Az eltérés
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szignifikans (p<0,0001). A bejelentett esetek felében (152 eset koziil 77 esetben) nem diagnosztizaltak
prenatalisan a Down-kort.

A 62 bejelentett idegcsdzarddasi rendellenesség koziil 42-t ismertek fel prenatalisan, aranyuk
67,7%.

A vesefejlodési rendellenességek koziil a vesehianyt 11,5%-ban (6/52), a tomlds vesét 14,0%-ban, a
hugyrendszer elzarodéasos rendellenességeit 6,9%-ban diagnosztizaltadk magzati korban.

A sziv- és nagyérfejlodési rendellenességek 2,9%-at ismerték fel prenatalisan, ami kozel kétszerese
a 2003-ban tortént bejelentéseknek.

A nem azonositott, t6bbszoros fejlodesi rendellenességek 16,19%-at diagnosztizaltak koraterhesség
alatt, ami a 2003-ben észlelt érték (4,8%) tobb mint haromszorosa. Az eltérés szignifikans (p<0,0001).

A legtébb csecsemohalalozasrol sziv- és érrendszeri rendellenességes, Down szindromds, egyéb
kromoszoma-rendellenességes, egyéb, azonositott szindromas és nem azonositott, tobbszoros fejlodesi
rendellenességes esetekben fordult elo. A csecsemdhaldlozdsi adatok nem tiikrozik a velesziiletett
rendellenességben meghaltak tényleges gyakorisdgdt. Err6l a sajnalatos eseményrél a VRONY csak
akkor kap tdjékoztatast, ha az elhaldlozas a rendellenesség bejelentésének iddszakaban torténik.

39



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
4a. tablazat A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszldsa a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok januar februar marcius aprilis
esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék
AN - koponyahiany 1| 0,12 0] 0,00 2| 0,26 1] 0,13
EN - agysérv 0| 0,00 0| 0,00 1] 0,13 0| 0,00
SB - nyitott gerinc 2| 0,25 2| 0,27 2| 0,26 0| 0,00
CL - ajakhasadék 13| 1,62 5| 0,68 6| 0,79 9 1,17
CP - szajpadhasadék 3| 0,37 2| 0,27 41 0,53 41 0,52
PY - sokujjusag 7| 0,87 41 0,54 41 0,53 5 0,65
SY - 0Osszend6tt ujjak 4| 0,50 5| 0,68 10| 1,33 2| 0,26
LR - végtaghiany 3| 0,37 6| 081 1| 0,13 5| 0,65
EX - nyitott hasfal 3| 0,37 3| 0,40 2| 0,26 2| 0,26
OA - nyel6cso elzarodas 3| 0,37 0| 0,00 1| 0,13 2| 0,26
AA - végbélelzarodas 1| 0,12 1| 0,13 2| 0,26 0| 0,00
MC - kisfejliség 3| 0,37 1| 0,13 1| 0,13 3| 0,39
HY - vizfejiiség 3| 0,37 3| 0,40 3| 0,39 2| 0,26
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 2| 0,25 4| 0,54 2| 0,26 71 0,91
CT - velesziiletett sziirkehalyog 1| 0,12 1| 0,13 1| 0,13 2| 0,26
AM - szemhiadny és kisszemiiség 0| 0,00 0| 0,00 1{ 0,13 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 2| 0,27 1| 0,13 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 0| 0,00 1| 0,13 1| 0,13 2| 0,26
FS - arc- és koponyarendellenesség 1] 0,12 1| 0,13 2| 0,26 1| 0,13
BR - kopoltyuaiv szarmazékok rendell.-ei 1| 0,12 3| 0,40 1{ 0,13 0| 0,00
TC - ferdenyakiisag 1| 0,12 2| 0,27 1| 0,13 2| 0,26
HD - sziv és nagyér rendellenességek 98| 12,25 100 | 13,62 101 | 13,46 97| 12,67
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 18| 2,25 10| 1,36 14| 1,86 5| 0,65
DI - rekeszhiany 2| 0,25 1| 0,13 3| 0,39 2| 0,26
RA - vesehiany 4| 0,50 3| 0,40 3| 0,39 3| 0,39
CK - tomlés vese 2| 0,25 4| 0,54 3| 0,39 3| 0,39
US - hugyrendszer elzar6désos r. 24| 3,00 22| 2,99 16| 2,13 27| 3,52
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 7| 0,87 9| 1,22 8| 1,06 7| 091
SH - hagycsérendellenesség 27| 3,37 15| 2,04 23| 3,06 17| 2,22
UT - rejtett heréjiség 22| 2,75 17| 2,31 12| 1,59 16| 2,09
EG - nemi szervi rendellenességek 3| 0,37 6| 0,81 1| 0,13 2| 0,26
PS - gyomorkimenet sziikiilet 1{ 0,12 2| 0,27 5| 0,66 0| 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 11| 1,37 13| 1,77 15| 1,99 16| 2,09
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 21 0,25 0| 0,00 1 0,13 1{ 0,13
SK - csontvazrendszer rendellenességei 1| 0,12 2| 0,27 1| 0,13 2|1 0,26
SA - léphiany 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 2| 0,27 2| 0,26 3| 0,39
CD - csip6ficam hajlam 23| 2,87 15| 2,04 11| 1,46 25| 3,26
CF - dongalab 9 1,12 16| 2,18 17| 2,26 8| 1,04
MS - izomrendszer rendellenességei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 2| 0,25 1| 0,13 0| 0,00 2| 0,26
EO - hormontermeld szervek r. 0| 0,00 0| 0,00 1{ 0,13 1{ 0,13
TE - velesziiletett daganatok 0| 0,00 0| 0,00 0 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 13| 1,62 7| 0,95 6| 0,79 6| 0,78
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 45| 5,62 57| 7,76 60| 7,99 41| 5,35
DS - Down szindréma 8| 1,00 12| 1,63 6| 0,79 8| 1,04
EK - Egyéb kromoszéma rendell. 4| 0,50 9| 1,22 3| 0,39 8| 1,04
ES - Egyéb azonositott szindromak 6| 0,75 8| 1,09 8| 1,06 5| 0,65
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. 1. 18| 2,25 15| 2,04 26| 3,46 24| 3,13
Osszesen 402 | 50,28 392 | 53,41 395 | 52,64 378 | 49,39
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
4b. tablazat A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasa a VRONY
2004. évi végleges adatai alapjan

Rendellenesség csoportok majus junius julius augusztus* | szeptember

esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetszam | ezrelék | esetsz. | ezrelék
AN - koponyahiany 4] 0,552 2| 0,25 0| 0,00 2| 0,23 1| 0,12
EN - agysérv 1| 0,13 0| 0,00 1] 0,11 0| 0,00 1| 0,12
SB - nyitott gerinc 2| 0,26 1| 0,12 5| 0,56 1| 0,11 2| 0,24
CL - ajakhasadék 1| 0,13 7| 0,88 6| 0,67 6| 0,71 9| 1,08
CP - szajpadhasadék 5 0,65 4| 0,50 0| 0,00 3| 0,35 3| 0,36
PY - sokujjusag 3| 0,39 8| 1,01 5 0,56 4| 0,47 14| 1,68
SY - 0Osszend6tt ujjak 3| 0,39 7| 0,88 9 1,01 8| 0,94 11 1,32
LR - végtaghiany 6| 0,78 0| 0,00 5| 0,56 1| 0,11 3| 0,36
EX - nyitott hasfal 0| 0,00 3| 0,38 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,24
OA - nyel6cso elzarodas 1| 0,13 0| 0,00 1] 0,11 0| 0,00 3| 0,36
AA - végbélelzarodas 2| 0,26 4| 0,50 1] 0,11 3| 0,35 2| 0,24
MC - kisfejliség 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 1| 0,11 4| 0,48
HY - vizfejiiség 2| 0,26 0| 0,00 71 0,79 5 0,59 6| 0,72
ON - egy¢éb idegrendszeri rendell.-ek 0| 0,00 1| 0,12 3|1 0,33 41 047 3| 0,36
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0| 0,00 1| 0,12 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
AM - szemhidny és kisszemiiség 0| 0,00 0| 0,00 1{ 0,11 0| 0,00 0| 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0| 0,00 0| 0,00 2| 0,22 0| 0,00 0| 0,00
EA - fiilrendellenességek 1| 0,13 2| 0,25 5| 0,56 1| 0,11 3| 0,36
FS - arc- és koponyarendellenesség 0| 0,00 21 0,25 1{ 0,11 21 0,23 0| 0,00
BR - kopoltyutiv szarmazékok rendell.-ei 1| 0,13 0| 0,00 1| 0,11 1| 0,11 1| 0,12
TC - ferdenyaktisag 5| 0,65 1| 0,12 4| 0,45 3| 0,35 21 0,24
HD - sziv és nagyér rendellenességek 97| 12,70 89| 11,27 100 | 11,33 91| 10,79 | 102 | 12,27
RS - 1égzdrendszeri rendellenességek 12| 1,57 9| 1,14 11| 1,24 12| 1,42 7| 0,84
DI - rekeszhiany 2| 0,26 1| 0,12 1| 0,11 3| 0,35 1| 0,12
RA - veschiany 4| 0,52 2| 0,25 9 1,01 4| 047 3| 0,36
CK - tomlés vese 2| 0,26 8| 1,01 5| 0,56 0| 0,00 4| 0,48
US - hugyrendszer elzar6désos r. 22| 2,88 26| 3,29 23| 2,60 13| 1,54 12| 1,44
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 12| 1,57 14| 1,77 16| 1,81 14| 1,66 10 1,20
SH - hugycsérendellenesség 19| 2,48 18| 2,28 21| 2,37 24| 2,84 17| 2,04
UT - rejtett heréjiség 16| 2,09 20| 2,53 17| 1,92 17| 2,01 18| 2,16
EG - nemi szervi rendellenességek 2| 0,26 41 0,50 4| 0,45 3| 0,35 2| 0,24
PS - gyomorkimenet sziikiilet 1| 0,13 41 0,50 3|1 0,33 3| 0,35 9| 1,08
OD - egy¢b zsigeri rendellenességek 11| 1,44 12| 1,52 13| 1,47 23| 2,72 26| 3,12
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 2| 0,26 2| 0,25 2| 0,22 2| 0,23 1| 0,12
SK - csontvazrendszer rendellenességei 0| 0,00 2| 0,25 2| 0,22 2| 0,23 2| 0,24
SA - léphiany 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
S| - forditott elhelyezkedésii szervek 1| 0,13 0| 0,00 1| 0,11 1{ 0,11 3| 0,36
OL - egyéb végtag rendellenességek 1| 0,13 3| 0,38 0| 0,00 9| 1,06 3| 0,36
CD - csip6ficam hajlam 6| 0,78 14| 1,77 8| 0,90 19| 2,25 16| 1,92
CF - dongalab 12| 1,57 17| 2,15 24| 2,71 15| 1,77 14| 1,68
MS - izomrendszer rendellenességei 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 1| 0,13 3| 0,38 1| 0,11 1{ 0,11 1{ 0,12
EO - hormontermeld szervek r. 0| 0,00 0| 0,00 1{ 0,11 0| 0,00 0| 0,00
TE - velesziiletett daganatok 0| 0,00 0| 0,00 1{ 0,11 0| 0,00 0| 0,00
IH - lagyéksérv 7| 091 7| 0,88 12| 1,35 8| 0,94 7| 0,84
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 53| 6,94 66| 8,36 41| 4,64 66| 7,82 49| 5,89
DS - Down szindréma 15| 1,96 9| 1,14 11| 1,24 12| 1,42 11| 1,32
EK - Egyéb kromoszdéma rendell. 21 0,26 5/ 0,63 9| 1,01 4| 0,47 10| 1,20
ES - Egyéb azonositott szindromak 71 091 3| 0,38 5| 0,56 2| 0,23 2| 0,24
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. I. 23] 3,01 15| 1,90 18| 2,03 13| 1,54 201 2,40
0sszesen 367 | 48,08 396 | 50,18 416 | 47,14 406 | 48,14 | 420| 50,54
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
4c. tablazat A velesziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasa a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

oktober november december ismeretlen | 6sszes ismert
rendellenesség esetsz.|ezrelék |esetsz.|ezrelék |esetsz.|ezrelék |esetszezrelék [esetsz|ezrelék
AN - koponyahiany 0 0,00 1 0,13 0 0,00 7 0,07 14
EN - agysérv 1 0,12 0] 0,00 1 0,12 1 0,01 6
SB - nyitott gerinc 2| 0,24 41 0,52 2| 0,24 9] 0,09 25
CL - ajakhasadék 8| 0,99 2| 0,26 9] 1,08 3] 0,03 81
CP - szajpadhasadék 6| 0,74 3] 0,39 3] 0,36 0] 0,001 40
PY - sokujjusag 13] 1,61 6] 0,78 11 1,32 0| 0,000 84
SY - 0sszendtt ujjak 8 0,99 6 0,78 8 0,96 0 0,00 81
LR - végtaghiany 6| 0,74 2| 0,26 5/ 0,60 3] 0,03 43
EX - nyitott hasfal 0l 0,00 1 0,13 0l 0,00 9] 0,09 16
OA - nyel6es6 elzarodas 1| 0,12 0] 0,00 1| 0,12 0| 0,00 13
AA - végbélelzarodas 1 0,12 4 0,52 0 0,00 0 0,00 21
MC - kisfejliség 1 0,12 0 0,00 1 0,12 2 0,02 15
HY - vizfejliség 1 0,12 1 0,13 1 0,12 14 0,14 34
ON - egyéb idegrendszeri rendell.-ek 5] 0,62 3] 0,39 1| 0,12 5 0,05 35
CT - velesziiletett sziirkehalyog 1] 0,12 0l 0,00 1] 0,12 0 0,00 8
AM - szemhidny és kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 2
EY - egyéb szemrendellenességek 1 0,12 1 0,13 1 0,12 0 0,00 8
EA - flilrendellenességek 2| 0,24 1 0,13 2| 0,24 0| 0,00 21
FS - arc- és koponyarendellenesség 1| 0,12 0] 0,00 2| 0,24 0| 0,00 13
BR - kopoltydiv szarmazékok r. 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00 3| 0,03 9
TC - ferdenyakusag 4 0,49 0| 0,00 1 0,12 0] 0,001 26
HD - sziv és nagyér rendellenességek 92| 11,46 86 11,19 115] 13,81 30 0,31] 1168
RS - 1égzbrendszeri rendellenességek 5 0,62 3 0,39 2 0,24 2 0,02] 108
DI - rekeszhiany 2| 0,24 0] 0,00 1 0,12 3] 0,03 19
RA - vesehiany 3] 0,37 5] 0,65 5/ 0,60 41 0,04 48
CK - tomlds vese 5] 0,62 41 0,52 3] 0,36 71 0,07 43
US - higyrendszer elzar6dasos r. 16 1,99 14 1,82 19 2,28 13 0,13] 234
OU - egyéb hugy-ivarszervi rendell.-ek 9] 1,12 5] 0,65 9] 1,08 41 0,04] 120
SH - hiigycsérendellenesség 12 1,49 16 2,08 26 3,12 0 0,001 235
UT - rejtett heréjliség 171 2,11 13| 1,69 19( 2,28 0l 0,001 204
EG - nemi szervi rendellenességek 1| 0,12 3] 0,39 41 0,48 1| 0,01 35
PS - gyomorkimenet sziikiilet 4 0,49 1 0,13 2 0,24 0 0,00 35
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 21| 2,61 18] 2,34 211 2,52 41 0,04] 200
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 1 0,12 4 0,52 3 0,36 0 0,00 21
SK - csontvazrendszer r. 0] 0,00 3] 0,39 3] 0,36 0| 0,00 20
SA - Iéphiany 0] 0,00 0] 0,00 0| 0,00 2| 0,02 0
SI - forditott elhelyezkedésli szervek 1 0,12 0 0,00 0 0,00 0 0,00 7
OL - egyéb végtag rendellenességek 8] 0,99 12| 1,56 71 0,84 0| 0,00 50
CD - csip6ficam hajlam 12 1,49 15 1,95 20 2,40 0 0,00 184
CF - dongaléb 15 1,86 9 1,17 11 1,32 1 0,011 167
MS - izomrendszer rendellenességei 1| 0,12 1 0,13 1| 0,12 3] 0,03 3
IM - kiiltakardk rendellenessége 2| 0,24 2| 0,26 5 0,60 1| 0,01 21
EO - hormontermel6 szervek rr. 1 0,12 0 0,00 0 0,00 0 0,00 4
TE - velesziiletett daganatok 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0| 0,00 1
IH - lagyéksérv 9] 1,12 71 091 8| 0,96 0] 0,001 97
UH - koldoksérv és egyéb minor anom. 54 6,72 54 7,02 46( 5,52 1 0,01 632
DS - Down szindroma 12 1,49 10 1,30 11 1,32 27 0,28] 125
EK - Egyéb kromoszémarr. 6 0,74 6 0,78 4 0,48 19 0,19 70
ES - Egyéb azonositott szindrémak 1| 0,12 41 0,52 41 048] 24| 0,25 55
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz.r. 16] 1,99 18] 2,34 16| 1,92 25| 0,26] 222
Osszesen 388| 48,33| 348| 45,28 415| 49,86| 227| 2,37| 4723
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl

A velestziiletett rendellenességgel sujtott esetek sziiletési honap szerinti megoszlasanak elemzése

A 4. tablazat a bejelentett velesziiletett rendellenességek sziiletési honap szerinti megoszlasat
mutatja. 227 esetben (az Osszes bejelentés 4,6%-aban) az index paciens sziiletési honapja nem kertilt
feltiintetésre, ezek tilnyomo része prenatalisan diagnosztizalt, rendellenes magzat.

A velesziiletett rendellenességgel vilagra jott, ill. prenatalisan felismert magzatok havonkénti
megoszlasa 45,28 ¢és 53,41ezrelék kozott mozgott, 49,00 ezrelékes atlagértékkel. A rendellenességek
aranya a februari sziiletéstiecknél volt a legnagyobb €s a novemberi sziiletésiiknél volt a legkisebb aranyu.

A velesziiletett rendellenességek szezonalis ingadozast mutatnak, a téli és kora tavaszi honapokban
nagyobb, a nyari hénapokban kisebb gyakorisaggal fordulnak eld. Ez a tendencia megfelel a sziiletési
defektusokra jellemzo tapasztalatoknak. A novemberben észlelt mélypont azonban szokatlan, a korabbi
években nem tapasztalt jelenség, ami nagy valosziniiséggel a véletlennek tulajdonithato.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
5a. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisdaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a
VRONY 2004. évivégleges adatai alapjan

Budapest Baranya Bacs-Kiskun Békés
rendellenesség szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék
AN - koponyahiany 1 0,07 3 0,83 1 0,20 1 0,31
EN - agysérv 1 0,07 1 0,28 0 0,00 1 0,31
SB - nyitott gerinc 2 0,13 2 0,56 2 0,40 1 0,31
CL - ajakhasadék 11 0,73 4 1,11 6 1,21 1 0,31
CP - szajpadhasadék 5 0,33 1 0,28 1 0,20 0 0,00
PY - sokujjusag 7 0,46 5 1,39 2 0,40 4 1,25
SY - dsszendtt ujjak 13 0,86 5 1,39 8 1,61 0 0,00
LR - végtaghiany 5 0,33 1 0,28 2 0,40 0 0,00
EX - nyitott hasfal 5 0,33 2 0,56 3 0,61 1 0,31
OA - nyeldcso elzarodas 3 0,20 0 0,00 1 0,20 0 0,00
AA - végbélelzarodas 2 0,13 1 0,28 3 0,61 2 0,63
MC - kisfejiiség 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HY - vizfejliség 4 0,26 1 0,28 2 0,40 1 0,31
ON - egyéb idegrendszeri r. 8 0,53 3 0,83 6 1,21(1 5 1,57
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,31
AM - szemhiany és kisszem{iség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,31
EA - fiilrendellenességek 0 0,00 1 0,28 3 0,61 0 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 1 0,07 0 0,00 0 0,00 2 0,63
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TC - ferdenyakusag 1 0,07 0 0,00 1 0,20 0 0,00
HD - sziv és nagyér r. 93 6,15|] 33 9,17 78 15,74|1 49 15,35
RS - 1égzérendszeri 1. 3 0,20 1 0,28 8 1,61 0 0,00
DI - rekeszhiany 3 0,20 0 0,00 2 0,40 0 0,00
RA - vesehiany 4 0,26 2 0,56 4 0,81 1 0,31
CK - tomlGs vese 8 0,53 0 0,00 1 0,20 4 1,25
US - hiigyrendszer elzarddasos r. 20 1,32} 5 1,39 31 6,26(1 8 2,51
OU - egyéb hagy-ivarszervi r. 3 0,20 4 1,11 5 1,01 18 5,64
SH - hugycsérendellenesség 23 1,52|] 11 3,06 14 2,82 9 2,82
UT - rejtett heréjliség 12 0,79]] 4 1,11 20 4,04[1 7 2,19
EG - nemi szervi rendellenességek 2 0,13 2 0,56 3 0,61 1 0,31
PS - gyomorkimenet sziikiilet 0 0,00 2 0,56 0 0,00 3 0,94
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 17 1,12|] 9 2,50 15 3,03 43 13,47
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 2 0,13 1 0,28 1 0,20 0 0,00
SK - csontvazrendszer r. 0 0,00 0 0,00 3 0,61 1 0,31
SA - 1éphiany 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 1 0,20 11 3,45
CD - csip6ficam hajlam 6 0,40|| 0 0,00 19 3,831 10 3,13
CF - dongalab 12 0,79]] 6 1,67 5 1,01 4 1,25
MS - izomrendszer rendellenességei 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 2 0,13 0 0,00 1 0,20 1 0,31
EO - hormontermel6 szervek r. 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TE - velesziiletett daganatok 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IH - lagyéksérv 5 0,33|| 3 0,83 0 0,00 1 0,31
UH - koldoksérv és egyéb minor a. 63 4,17(] 5 1,39(] 40 8,07 20 6,27
DS - Down szindréma 32 2,12 8 2,22 12 2,42 7 2,19
EK - Egyéb kromoszéma r. 18 1,19 7 1,951 10 2,02|1 2 0,63
ES - Egyéb azonositott szindromak 8 0,53 4 1,11 7 1,41 0 0,00
NM - Nem azonositott tobbszords vsz. r. 20 1,32|] 4 1,11 20 4,04/1 10 3,13
Osszesen 430 28,45|] 141 39,19(| 341 68,811 231 72,37

* 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 Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
Sb. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Borsod-Abaiij-

Gyor-Moson-

Zemplén Csongrad Fejér Sopron
rendellenesség szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék szam |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 0,13 1 0,27 2 0,49 0 0,00
CL - ajakhasadék 4 0,54 5 1,33 3 0,74 2 0,49
CP - szajpadhasadék 5 0,67 2 0,53 4 0,99 1 0,25
PY - sokujjusag 7 0,94 7 1,87|1 5 1,24 1 0,25
SY - dsszendtt ujjak 5 0,67 7 1,871 6 1,48 1 0,25
LR - végtaghiany 4 0,54 4 1,07 3 0,74 1 0,25
EX - nyitott hasfal 0 0,00 1 0,27 3 0,74 0 0,00
OA - nyeldcs6 elzarodas 1 0,13 0 0,00 0 0,00 2 0,49
AA - végbélelzarodas 1 0,13 0 0,00 0 0,00 1 0,25
MC - kisfejliség 2 0,27 2 0,53 0 0,00 0 0,00
HY - vizfejliség 4 0,54 3 0,80 1 0,25 0 0,00
ON - egyéb idegrendszeri r. 0 0,00 2 0,53 0 0,00 0 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 1 0,13 0 0,00 0 0,00 0 0,00
AM - szemhiany és kisszemiiség 0 0,00 1 0,27 0 0,00 0 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EA - fiilrendellenességek 5 0,67(1 1 0,27 1 0,25 2 0,49
FS - arc- és koponyarendellenesség 0 0,00 2 0,53 0 0,00 1 0,25
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,25
TC - ferdenyakusag 1 0,13 4 1,07 1 0,25 0 0,00
HD - sziv és nagyérr. 128 17,22(1 60 16,02 49 12,13 45 11,08
RS - 1égzérendszeri 1. 8 1,08 6 1,60 3 0,74 1 0,25
DI - rekeszhiany 3 0,40 3 0,80 0 0,00 3 0,74
RA - vesehiany 2 0,27 2 0,53 0 0,00 3 0,74
CK - tomlGs vese 4 0,54 2 0,53 1 0,25 2 0,49
US - hiigyrendszer elzarddasos r. 20 2,69 11 2,94 9 2,23 5 1,23
OU - egyéb hugy-ivarszervir. 2 0,27 8 2,14 0 0,00 0 0,00
SH - higycsdrendellenesség 12 1,61 8 2,14 5 1,24 23 5,67
UT - rejtett heréjliség 1 0,13 8 2,14 3 0,74 25 6,16
EG - nemi szervi rendellenességek 3 0,40 2 0,53 1 0,25 0 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 1 0,13 4 1,07 0 0,00 0 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 1 0,13 7 1,87 2 0,49 3 0,74
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 2 0,27 0 0,00 2 0,49 1 0,25
SK - csontvazrendszer r. 3 0,40 0 0,00 0 0,00 2 0,49
SA - 1éphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,25
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 1 0,13 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 2 0,27 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CD - csip6ficam hajlam 8 1,08 12 3,20 26 6,43|1 12 2,96
CF - dongalab 9 1,21 4 1,07 5 1,24 4 0,99
MS - izomrendszer rendellenességei 1 0,13 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 4 0,54 2 0,53 1 0,25 2 0,49
EO - hormontermel6 szervek r. 0 0,00 2 0,53 0 0,00 0 0,00
TE - velesziiletett daganatok 1 0,13 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IH - lagyéksérv 15 2,02|1 3 0,80 0 0,00 12 2,96
UH - koldoksérv és egyéb minor a. 24 3,23|] 33 8,81 13 3,22|] 45 11,08
DS - Down szindréma 7 0,94 10 2,67 7 1,73 0 0,00
EK - Egyéb kromoszoma rendelleneségek 2 0,27 6 1,60 2 0,49 0 0,00
ES - Egyéb azonositott szindromak 2 0,27 4 1,07 3 0,74 0 0,00
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. r. 41 5,52(1 14 3,74 1 0,25 13 3,20
Osszesen 348 46,82|] 253 67,54|1 162 40,09 215 52,96

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hiany az Ty jelzéssel szerepel.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
Sc. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Komarom-

Hajdu-Bihar Heves Esztergom Négrad
rendellenesség szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék
AN - koponyahiany 3 0,53 0 0,00 1 0,33 2 0,99
EN - agysérv 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
SB - nyitott gerinc 7 1,241 0 0,00 4 1,34 0 0,00
CL - ajakhasadék 5 0,89 6 2,03|1 3 1,00 1 0,49
CP - szajpadhasadék 0 0,00 1 0,34 3 1,00 0 0,00
PY - sokujjusag 8 1,42 4 1,35 3 1,00 2 0,99
SY - dsszendtt ujjak 4 0,71 1 0,34 1 0,33 0 0,00
LR - végtaghiany 4 0,71 2 0,68 1 0,33 2 0,99
EX - nyitott hasfal 1 0,18 1 0,34 0 0,00 1 0,49
OA - nyeldcs6 elzarodas 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
AA - végbélelzarodas 1 0,18 1 0,34 0 0,00 0 0,00
MC - kisfejliség 0 0,00 0 0,00 1 0,33 3 1,48
HY - vizfejliség 6 1,06 2 0,68 2 0,67 0 0,00
ON - egyéb idegrendszeri r. 1 0,18 1 0,34 1 0,33 1 0,49
CT - velesziiletett sziirkehalyog 1 0,18 0 0,00 0 0,00 1 0,49
AM - szemhiany és kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EY - egyéb szemrendellenességek 0 0,00 1 0,34 0 0,00 0 0,00
EA - fiilrendellenességek 2 0,35 0 0,00 3 1,00 0 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 1 0,18 0 0,00 0 0,00 0 0,00
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 2 0,35 3 1,02 0 0,00 0 0,00
TC - ferdenyakusag 6 1,06|1 9 3,05(1 1 0,33 0 0,00
HD - sziv és nagyérr. 128 22,70(1 15 5,08(] 45 15,04 52 25,73
RS - 1égzérendszeri 1. 9 1,60 2 0,68 2 0,67 2 0,99
DI - rekeszhiany 2 0,35 1 0,34 0 0,00 2 0,99
RA - vesehiany 5 0,89 3 1,02 2 0,67 0 0,00
CK - tomlGs vese 4 0,71 3 1,02 3 1,00 3 1,48
US - hiigyrendszer elzarddasos r. 30 5,32|1 6 2,03 2 0,67 5 2,47
OU - egyéb hugy-ivarszervi r. 5 0,89 1 0,34 3 1,00 1 0,49
SH - hugycsérendellenesség 14 2,48 10 3,39 14 4,68 12 5,94
UT - rejtett heréjliség 17 3,01 5 1,69 8 2,67 6 2,97
EG - nemi szervi rendellenességek 5 0,89(1 1 0,34 0 0,00 0 0,00
PS - gyomorkimenet sziikiilet 3 0,53 1 0,34 1 0,33 0 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 18 3,19 1 0,34 1 0,33 3 1,48
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 1 0,18 0 0,00 2 0,67 1 0,49
SK - csontvazrendszer r. 1 0,18 0 0,00 2 0,67 2 0,99
SA - 1éphiany 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 1 0,49
OL - egyéb végtag rendellenességek 1 0,18 0 0,00 0 0,00 1 0,49
CD - csip6ficam hajlam 14 2,48 18 6,09(1 2 0,67 1 0,49
CF - dongalab 15 2,66 2 0,68 5 1,67 2 0,99
MS - izomrendszer rendellenességei 0 0,00 0 0,00 1 0,33 0 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 0 0,00 1 0,34 2 0,67 0 0,00
EO - hormontermel§ szervek r. 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,49
TE - velesziiletett daganatok 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IH - lagyéksérv 1 0,18 0 0,00 7 2,34 5 2,47
UH - koldoksérv és egyéb minor a. 74 13,12|1 9 3,05 8 2,67 49 24,25
DS - Down szindroma 10 1,77 5 1,69 5 1,67 5 2,47
EK - Egyéb kromoszoma rendelleneségek 7 1,24 4 1,35 3 1,00 0 0,00
ES - Egyéb azonositott szindromak 4 0,71 5 1,69 3 1,00 2 0,99
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. r. 18 3,19 6 2,03 7 2,34 7 3,46
Osszesen 438 77,66|1 131 44,35 152 50,79 176 87,09

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hiany az Ty jelzéssel szerepel.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
5d. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyé¢jében és Budapesten a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Szabolcs- Jasz-Nagykun-
Pest Somogy Szatmar-Bereg Szolnok

rendellenesség szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék
AN - koponyahiany 1 0,08 2 0,65 1 0,16 0 0,00
EN - agysérv 0 0,00 2 0,65 1 0,16 0 0,00
SB - nyitott gerinc 4 0,34 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CL - ajakhasadék 7 0,59 2 0,65 8 1,27 2 0,50
CP - szajpadhasadék 3 0,25 2 0,65 1 0,16 3 0,76
PY - sokujjusag 8 0,68 4 1,31 4 0,63 3 0,76
SY - dsszendtt ujjak 6 0,51 3 0,98 4 0,63 1 0,25
LR - végtaghiany 6 0,51 2 0,65 2 0,32 3 0,76
EX - nyitott hasfal 3 0,25 0 0,00 1 0,16 0 0,00
OA - nyeldcs6 elzarodas 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
AA - végbélelzarodas 1 0,08 0 0,00 2 0,32 0 0,00
MC - kisfejliség 1 0,08 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HY - vizfejliség 4 0,34 3 0,98 3 0,48 5 1,26
ON - egyéb idegrendszeri r. 4 0,34 1 0,33 0 0,00 0 0,00
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
AM - szemhiany és kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,25
EY - egyéb szemrendellenességek 1 0,08 0 0,00 1 0,16 1 0,25
EA - fiilrendellenességek 2 0,17 0 0,00 1 0,16 0 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 0 0,00 1 0,33 2 0,32 0 0,00
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 1 0,08 1 0,33 1 0,16 2 0,50
TC - ferdenyakusag 0 0,00 1 0,33 1 0,16 0 0,00
HD - sziv és nagyérr. 82 6,96|] 39 12,75 106 16,831 58 14,62
RS - 1égzérendszeri 1. 3 0,25 3 0,98 1 0,16 1 0,25
DI - rekeszhiany 2 0,17 1 0,33 0 0,00 0 0,00
RA - vesehiany 7 0,59 1 0,33 1 0,16 2 0,50
CK - tomlGs vese 2 0,17 1 0,33 4 0,63 3 0,76
US - hiigyrendszer elzar6dasos r. 12 1,02] 15 4,90|1 5 0,79(| 3 0,76
OU - egyéb hugy-ivarszervi r. 17 1,44 2 0,65 1 0,16 2 0,50
SH - hugycsérendellenesség 27 2,29 5 1,63 8 1,27|] 7 1,76
UT - rejtett heréjliség 22 1,87 4 1,31 9 1,43 4 1,01
EG - nemi szervi rendellenességek 5 0,42 4 1,31 0 0,00 1 0,25
PS - gyomorkimenet sziikiilet 3 0,25 2 0,65 0 0,00 0 0,00
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 12 1,02|] 5 1,63 4 0,63 1 0,25
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 2 0,17 0 0,00 2 0,32 0 0,00
SK - csontvazrendszer r. 0 0,00 1 0,33 1 0,16 0 0,00
SA - Iéphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 2 0,17 0 0,00 2 0,32 0 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 5 0,42 3 0,98 0 0,00 1 0,25
CD - csip6ficam hajlam 10 0,85|| 0 0,00 3 0,48 2 0,50
CF - dongalab 14 1,19 12 3,921 11 1,75 3 0,76
MS - izomrendszer rendellenességei 0 0,00 1 0,33 2 0,32 0 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 1 0,08 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EO - hormontermel6 szervek r. 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TE - velesziiletett daganatok 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IH - lagyéksérv 2 0,17 6 1,96 6 0,95 4 1,01
UH - koldoksérv és egyéb minor a. 38 3,22|] 27 8,82 32 5,08 32 8,07
DS - Down szindréma 19 1,61 3 0,98 4 0,63 2 0,50
EK - Egyéb kromoszoma rendelleneségek 12 1,02 2 0,65 3 0,48 2 0,50
ES - Egyéb azonositott szindromak 8 0,68 4 1,31 4 0,63 7 1,76
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. r. 18 1,53|] 7 2,29 15 2,38 8 2,02
Osszesen 377 31,98|] 172 56,21 257 40,79 164 41,34

Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tobblet/hidny az Tl jelzéssel szerepel.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességének Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
Se. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Tolna Vas Veszprém Zala
rendellenesség szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék szam |ezrelék
AN - koponyahiany 2 0,92 0 0,00 2 0,62 0 0,00
EN - agysérv 0 0,00 0 0,00 1 0,31 0 0,00
SB - nyitott gerinc 1 0,46 0 0,00 3 0,93 2 0,86
CL - ajakhasadék 5 2,30|7 3 1,35 3 0,93 2 0,86
CP - szajpadhasadék 1 0,46 4 1,80 2 0,62 0 0,00
PY - sokujjusag 2 0,92 0 0,00 7 2,181 0 0,00
SY - dsszendtt ujjak 6 2,76|1 4 1,80 4 1,25 2 0,86
LR - végtaghiany 1 0,46 1 0,45 0 0,00 2 0,86
EX - nyitott hasfal 0 0,00 0 0,00 0 0,00 3 1,29
OA - nyeldcs6 elzarodas 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
AA - végbélelzarodas 2 0,92 0 0,00 2 0,62 1 0,43
MC - kisfejliség 0 0,00 0 0,00 1 0,31 0 0,00
HY - vizfejliség 5 2,30|7 0 0,00 0 0,00 2 0,86
ON - egyéb idegrendszeri r. 0 0,00 1 0,45 1 0,31 3 1,29
CT - velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 1 0,31 3 1,29
AM - szemhiany 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 1 0,43
EA - fiilrendellenességek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
FS - arc- és koponyarendellenesség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,43
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TC - ferdenyakusag 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HD - sziv és nagyérr. 22 10,11 10 4,50 41 12,77 52 22,40|1
RS - 1égzérendszeri r. 5 2,30 0 0,00 1 0,31 3 1,29
DI - rekeszhiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
RA - vesehiany 2 0,92 1 0,45 8 2,49|1 2 0,86
CK - tomlGs vese 0 0,00 0 0,00 2 0,62 3 1,29
US - hiigyrendszer elzar6dasos r. 5 2,30 0 0,00 26 8,10(1 19 8,19(1
OU - egyéb hagy-ivarszervi r. 4 1,84 0 0,00 17 5,291 12 517|1
SH - hugycsérendellenesség 6 2,76 13 5,85 8 2,49 6 2,59
UT - rejtett heréjliség 17 7,82|1 6 2,70 18 5,61(1 6 2,59
EG - nemi szervi rendellenességek 2 0,92 0 0,00 2 0,62 2 0,86
PS - gyomorkimenet sziikiilet 3 1,38 1 0,45 5 1,56|1 3 1,29
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 29 13,33|1 2 0,90 10 3,11 18 7,76(1
Al - vékonybél velesziil. elzar., szikiil. 2 0,92 1 0,45 0 0,00 1 0,43
SK - csontvazrendszer r. 1 0,46 0 0,00 1 0,31 2 0,86
SA - Iéphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
Sl - forditott elhelyezkedésii szervek 1 0,46 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OL - egyéb végtag rendellenességek 0 0,00 2 0,90 1 0,31 22 9,481
CD - csip6ficam hajlam 4 1,84 8 3,60 16 4,98|1 6 2,59
CF - dongalab 6 2,76 10 4,50 5 1,56 27 11,631
MS - izomrendszer rendellenességei 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IM - kiiltakarok rendellenessége 1 0,46 2 0,90 1 0,31 0 0,00
EO - hormontermel6 szervek r. 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TE - velesziiletett daganatok 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
IH - lagyéksérv 4 1,84 2 0,90 9 2,80(1 11 47411
UH - koldoksérv és egyéb minor a. 6 2,76|] 39 17,56 45 14,011 29 12,49|1
DS - Down szindréma 5 2,30 6 2,70 4 1,25 1 0,43
EK - Egyéb kromoszoma rendelleneségek 4 1,84 0 0,00 0 0,00 4 1,72
ES - Egyéb azonositott szindromak 2 0,92 1 0,45 4 1,25 5 2,151
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. . 4 1,84 7 3,15 14 4,36(1 13 5,60(1
Osszesen 160 73,56|1 124 55,83 265 82,53|1 269 115,90{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 Orszagos Nyilvantartasa 2004. évi adatairdl
5f. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga hazank 19 megyéjében és Budapesten a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Ismeretlen Osszesen

rendellenesség szam |ezrelék |szadm |ezrelék

AN - koponyahiany 1,21 21 0,22

EN - agysérv 0,00 7 0,07

SB - nyitott gerinc 2,43 34 0,36

CL - ajakhasadék 1,21 84 0,88

CP - szajpadhasadék 1,21 40 0,42

PY - sokujjiisig 121 84 088

SY - dsszendtt ujjak 0,00 81 0,85

LR - végtaghiany 0,00 46 0,48

EX - nyitott hasfal 0,00 25 0,26

OA - nyeldcsé elzarodas 7,28 13 0,14

AA - végbélelzarodas 1,21 21 0,22

MC - kisfejiiség 7,28 17 0,18

HY - vizfejliség 0,00 48 0,50

ON - egyéb idegrendszeri r. 2,43 40 0,42

CT - velesziiletett sziirkehalyog 0,00 8 0,08

AM - szemhiany és kisszemiiség 0,00 2 0,02

EY - egyéb szemrendellenességek 2,43 8 0,08

EA - fiilrendellenességek 0,00 21 0,22

FS - arc- és koponyarendellenesség 2,43 13 0,14

BR - kopoltytiiv szarmazékok r. 0,00 12 0,13

OIOINIOIN|OC(OIN|IOO(RP|IO|COC|IO|R,[FPIFLPIN(O|F

TC - ferdenyaktisag 0,00 26 0,27

HD - sziv és nagyérr. 13 15,78 1198 12,53
RS - 1égzérendszeri r. 48 58,25/ 110 1,15
DI - rekeszhiany 0 0,00 22 0,23
RA - vesehiany 0 0,00 52 0,54
CK - t6ml0s vese 0 0,00 50 0,52
US - htigyrendszer elzarddasos r. 10 12,14| 247 2,58
OU - egyéb hagy-ivarszervi r. 19 23,06| 124 1,30

SH - hugycsérendellenesség 0,00] 235 2,46

UT - rejtett heréjliség 2,43| 204 2,13

EG - nemi szervi rendellenességek 0,00 36 0,38

PS - gyomorkimenet sziikiilet 3,64 35 0,37

OD - egyéb zsigeri rendellenességek 3,64| 204 2,13

Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 0,00 21 0,22

SK - csontvazrendszer r. 0,00 20 0,21

SA - Iéphiany 000 2| o002

S| - forditott elhelyezkedésii szervek 0,00 7 0,07

OL - egyéb végtag rendellenességek 0,00 50 0,52

CD - csip6ficam hajlam 8,50/ 184 1,92

CF - dongalab 8,50| 168 1,76

MS - izomrendszer rendellenességei 0,00 6 0,06

IM - kiiltakarok rendellenessége 1,21 22 0,23

EO - hormontermel6 szervek r. 0,00 4 0,04

TE - velesziiletett daganatok 0,00 1 0,01

IH - lagyékséry 121] 971 101

UH - koldoksérv és egyéb minor a. 2,43| 633 6,62

DS - Down szindréma 0,00] 152 1,59

EK - Egyéb kromoszoéma rendelleneségek 1,21 89 0,93

ES - Egyéb azonositott szindromak 2,43 79 0,83

OIN|FP|ION|P|ICIO|FRP|IO(N[N|IO(OCO|I0O(C[WIW|OIN|O

NM - Nem azonositott tobbszords vsz. r. 0,00| 247 2,58

Osszesen 144 174,76| 4950 51,77

* Ahol legalabb 5 esetet jelentettek és szignifikans volt az orszagos adatokhoz képest a tébblet/hiany az T/ jelzéssel szerepel.
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A velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak elemzése hazank 19 megyéjében és Budapesten

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

A fejlédési rendellenességek eléfordulasi aranya nyolc megyében (Bacs-Kiskun, Békés, Csongrad, Hajdu-
Bihar, Nograd, Tolna, Veszprém és Zala) volt szignifikansan nagyobb az orszdgos adatokhoz képest. Két megyében
(Pest és Szabolcs-Szatmar-Bereg) és a fovarosban szignifikdnsan kevesebb fejlédési rendellenességet jelentettek az
orszagos atlagnal.

A legtobb fejlodési rendellenességet

o Zala (85,8%0) megyébdl jelentették
Szignifikansan nagyobb (p<0,0001) gyakorisagi értékeket regisztraltunk az orszdgos dtlagndl az alabbi megyékben
e Nograd (87,1%o)
e Veszprém (82,5%o0)
e Hajda-Bihar (77,7%o)
e Tolna (73,6%o0)
o Békés (72,4%0)
e  Bdacs-Kiskun (68,8%)
e (Csongrad (67,5%0)

Nem tért el az orszagos atlagtol a kdvetkezé megyék gyakorisagi értéke

e Somogy (56,2%o0) p=0,28
e Vas (55,8%0) p=0,39
e  Gyor-Moson-Sopron (53,0%o0) p=0,74
e Komarom-Esztergom (50,8%o0) p=0,81
e Borsod-Abatj-Zemplén (46,8%0) p=0,06
e Heves (44,3%o0) p=0,07
e Jasz-Nagykun-Szolnok (41,3%0) p=004

o Fejér (40,1%o0) p=0,001
e Baranya (39,2%o0) p=0,001

A vartnal szignifikansan kisebb (p<0,0001) aranyban jelentettek fejlédési rendellenességet

e Szabolcs-Szatmar-Bereg (40,8%o0)
e Pest (32,0%0)
o Budapest (28,5%o0)

A 4950 bejelentésbol 144 esetben (3%-ban) ismeretlen volt az index paciens lakhelye.

Az alabbiakban a fobb rendellenesség-tipusokat gyakorisagi el6fordulasuk alapjan elemezzik. Az
értékelésnél csak az 5 esetnél nagyobb esetszamu eltéréséket vettiik figyelembe.

Velécso-zarodasi rendellenességeket - legnagyobb aranyban

e Veszprém (1,86%0)

e Hajdu-Bihar (177%o)

e Komarom-Esztergom (1,66%0)

e Baranya (1,65%0) megyékbdl jelentettek

Hajda-Bihar megyében a bejelentett nyitott gerincesek aranya szignifikansan nagyobb (1,24%o) volt az
orszagos atlagnal (0,36%o)

Nem jelentettek veldcsdzdrodasi rendellenességet Gydr-Moson-Sopron, Heves, Jasz-Nagykun-Szolnok és
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Vas megyékbol.

Archasadékok (Ajak+tszajpadhasadékot és hatsé-szajpadhasadék) - legnagyobb aranyban

e Vas (3,15%o0)
e Tolna (2,74%o0)
e Heves (2,36%o0)
e Komarom-Esztergom (2,00%0) megyékbdl jelentettek,

Az ajakhasadékokkal sziiletettek aranya Heves (2,03%o) és Tolna (2,29%0) megyében szignifikansan
meghaladta az orszagos atlagot (0,88%o).

Nem érkezett bejelentés szajpadhasadékrol Békes, Hajdu-Biha, Nograd és Zala megyékbil.
Vizfejiiséggel bejelentett esetek aranya szignifikdnsan meghaladta az orszagos atlagot (0,50%e).
e Tolna (2,29%o0)
e Jasz-Nagykun-Szolnok (1,26%0) megyékben

Az egyéb idegrendszeri rendellenességek bejelentett aranya két megyében volt szignifikansan nagyobb az orszagos
atlagnal (0,42%o)

o Békés (1,56%0)
e Bacs-Kiskun (1,21%0) megyékben
A sokujjusag aranya szignifikinsan meghaladta az orszagos atlagértéket (0,88%o)
e Veszprém (2,18%0)
e Csongrad (1,86%0) megyében

Nem jelentettek sokujjusdagot Vas és Zala megyébol.
Az dsszen6tt ujjak eléfordulasi ardnya meghaladta meg az orszagos atlagot (0,85%o)
e Tolna (2,75%0)
e Csongrad (1,86%0) megyében

Nem jelentettek dsszenott ujjakat Békeés és Nograd megyébdol.

Sziv- és nagyér rendellenességekre vonatkozoan
- szignifikansan nagyobb volt a bejelentések aranya az orszagos atlagnal (12,53%o)

o Nograd (25,70%0)
e  Hajdu-Bihar (22,60%o)
e Zala (22,40%0)
e Borsod-Abatj-Zemplén (17,20%o0)
e Szabolcs-Szatmar-Bereg (16,80%0)
e Bacs-Kiskun (15,70%0) megyékben.

- szignifikansan kevesebb szivfejlédési rendellenességet jelentettek

e Pest (6,95%o0)
e Heves (5,07%o)
o Budapest (6,15%o0)
e Vas (4,50%0)

Vesehidnyt szignifikansan nagyobb aranyban jelentettek az orszadgos atlagnal (0,54%o) (az el6z0 évhez hasonldan
ugyanabban a megyében)
e Veszprém (2,49%0) megy¢bdl

A hugyrendszer elzar6dasos rendellenességeirol
- szignifikansan tobb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal (2,58%o)
o Zala (8,18%o0)
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e  Veszprém (8,09%0)
e Bacs-Kiskun (6,25%o0)
e Hajdu-Bihar (5,31%o0)
e Somogy (4,90%0) megyekbdl

- szignifikansan kevesebb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal

e Budapestrol (1,32%0)
e Pest (1,01%o0)
e Szabolcs-Szatmar (0,79%0) megyébdl

Vas megyébdl nem kaptunk ilyen rendellenességrdl bejelentést.

Az egyéb hugy-ivarszervi rendellenességekrdl szignifikansan tobb bejelentést kaptunk az orszagos atlagnal
(1,30%o0)

o Békés (5,63%o0)
e Veszprém (5,29%o0)
o Zala (5,17%0) megyébol

Hugycsonyilas-rendellenesség eléfordulasarol
- szignifikansan tobb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal (2,46%o)

e Nograd (5,93%o0)
e Vas (5,85%0)
e  Gyor-Moson-Sopron (5,66%0)
e Komarom-Esztergom (4,67%0) megyékbol

Az orszagos atlagnal szignifikansan alacsonyabb aranyu bejelentés érkezett

e Budapest (1,52%o0)
e Szabolcs-Szatmar-Bereg (1,26%0) megyékbol
A rejtett heréjiiség aranya szignifikdnsan meghaladta az orszagos atlagot (2,13%o)
e Tolna (7,81%o)
e  Gyor-Moson-Sopron (6,15%o0)
e Veszprém (5,60%0)
e Bacs-Kiskun (4,03%0) megyékben

Az orszagos atlagnal szignifikansan alacsonyabb aranyu bejelentés érkezett
e Budapest (0,79%o)

Szignifikansan tobb nemi szervi rendellenességrol kaptunk bejelentést az orszagos atlagnal (0,38%o)
e Hajdu-Bihar (0,88%0) megyébol

A gyomor-béltraktus rendellenességei koziil egyéb zsigeri rendellenességet szignifikdnsan nagyobb aranyban
észleltek az orszagos atlagnal (2,13%o). Sajnos ezek tilnyomo része lendtt nyelv!

o Békés (13,40%o0)
e Tolna (13,30%0)
o Zala (7,75%0) megyében
Egyéb végtag-rendellenességet szignifikansan nagyobb aranyban jelentettek az orszagos atlagnal (0,52%o)
e Zala (9,47%o0)
o Békés (3,44%0) megyékbol

Megjegyzést érdemel, hogy az orszagosan el6forduld 50 egyéb végtag-rendellenesség kozel felét (22-t) Zala
megyébdl jelentették.

Csipéficam-hajlamrél az orszagos atlagnal (1,92%o) szignifikansan nagyobb aranyt bejelentés érkezett
o Fejér (6,43%0)
e Heves (6,09%o0)
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e  Veszprém (4,98%0)
e Bacs-Kiskun (3,83%0) megyékbol
Dongalabrdl az orszagos atlagnal (1,76%o) szignifikansan nagyobb aranyu bejelentés érkezett
o Zala (11,60)
o Vas (4,50%0)
e Somogy (3,92%0) megyekbdl

Down-szindrémardl az orszagos atlagnal (1,59%o) szignifikdnsan tobb bejelentés nem érkezett egyetlen megyébdl
sem.

Szignifikdnsan kevesebbet Down-koros esetet jelentett

e Jasz-Nagykun-Szolnok (0,50%0)
e Zala (2,18%0) megye
Egyéb kromoszéoma-rendellenességekrol szignifikansan tobb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal (0,93%o)
e Bacs-Kiskun (2,01%o0)
o Zala (1,72%o0) megyekbol

A nem azonositott tobbszoros fejlodési rendellenességek esetén nem észleltiink szignifikans eltérést az orszagos
atlagtol (2,58%o).
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6. tdablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga regiondlis bontds szerint a
VRONY 2004. évi végleges adatai alapjan

Eszak- Kozép-
Dél- Eszak- | Magyar- | Kozép- | Magyar- | Nyugat- |
Dél-Alfold | Dunantul Alfold orsza Dunantul orsza Dunantul | Osszesen
Rencdellenesség csoportok ezrelék ezrelék ezrelék ezrelék ezrelék ezrelék ezrelék ezrelék
Az idegrendszer velesziiletett
rendellenességei (Q00-Q07) | 2,438 2,943 1,76 1,37 2,049 1,263 0,93 1,819
A szem, fiil, arc és nyak
velesziiletett rendellenességei
(Q10-Q18) 1,092 0,905 1,634 1,128 1,073 0,594 1,511 1,087
A keringési rendszer
velesziiletett r. (Q20-Q28) 15,63 | 1| 10,64 18,35 (1| 15,71 | 1| 13,46 6,430 12,32 12,51
A 1égzorendszer velesziiletett
rendellenességei (Q30-Q34) | 1,092 1,018 0,691 0,886 0,585 0,223 0,465 1,129
Ajak- és szajpadhasadék
(Q35-Q37) 1,261 1,698 1,194 1,45 1,756 1,003 1,395 1,317
Az emésztérendszer egyéb
velesziiletett r. (Q38-Q45) 6,726 | 1| 6,339 | 1| 2,074 1,047 ||| 2,44 1,524 || | 4,068 3,095
Az urogenitalis rendszer
velesziiletett 1.(Q50-Q64) 13,95 | 1| 10,86 8,298 8,059 12,98 | 1] 6,133 ||| 14,88 | 1| 9,946
A csont-izomrendszer
velesziiletett r. és
deformitasai (Q65-Q79) 10,59 | 1| 8,038 6,538 8,059 10,05 4,163 ||| 1348 |1| 7,833
Egyéb velesziiletett
rendellenességek (Q80-Q89) | 3,867 1,924 3,646 2,176 2,537 1598 ||| 3,72 2,625
Kromoszéma abnormitasok,
m.n.o. (Q90-Q99) 3,867 3,283 1,76 1,853 2,049 3,011 1,278 ||| 251
Egyéb bejelentett
rendellenességek 8,827 5,887 8,046 11,04 | 1] 7,515 4,051 ||| 16,62 |1| 7,885
Osszesen 69,36 | 1| 53,54 54 52,79 56,51 2999 ||| 70,68 | 1| 51,77
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Velesziiletett rendellenességek régiok szerinti elemzése

A velesziiletett fejlodési rendellenességek 2004-es évre vonatkozd adatait — a korabbi évektdl

eltéréen - nemcsak megyei, hanem régiok szerinti bontdasban is értékeltiik f6 csoportok szerint (6. tablazat).
A gyakorisadgok értékelésénél a régiok adott évi sziiletésszdmat vettiik figyelembe.

Az elvégzett analizis szerint az dsszes velesziiletett fejlodési rendellenesség

- D¢l-Alf6ldon és Nyugat-Dunantulon szignifikansan gyakoribb (69,36 ill. 70,68 ezrelék),

- Kozép-Dunantulon szignifikdnsan  ritkdbb (29,99 ezrelék) volt az orszagos atlaganal
(51,77ezrelék).

A Dé¢l-Alfoldi  régioban négy fejlodési  rendellenesség-csoportot  (keringési  rendszer,
emésztOrendszer, urogenitalis rendszer, csont-izomrendszer) jelentettek szignifikasan gyakrabban
az orszagos atlagnal

Dél-Dunantulon az emésztérendszer gyakorisaga szignifikansan nagyobb volt az atlagnal
Eszak-Alfoldon a keringési rendszer gyakorisaga szignifikansan meghaladta az atlagot
Eszak-Magyarorszagon a keringési rendszer és az egyéb bejelentett rendellenességek
szignifikansan gyakoribbak, az emésztérendszer rendellenességei szignifikansan ritkabbak voltak
Ko6zép-Dunantilon az urogenitalis rendszer rendellenességei szignifikansan gyakoribbak voltak
Ko6zép-Magyarorszagon ot velesziiletett rendellenesség-csoport (emésztdrendszer, urogenitalis
rendszer, csont-izomrendszer, egyéb velesziiletett rendellenességek, egyéb bejelentett
rendellenességek) szignifikansan ritkdbbnak adodtak az orszagos atlagnal

Nyugat-Dunantilon hérom velesziiletett rendellenesség-csoport (urogenitalis rendszer, csont-
izomrendszer, egyéb bejelentett rendellenességek) bejelentett aranya szignifikdnsan gyakoribb, a
kromoszéma-rendellenességeké szignifikdnsan ritkabb volt.

Az alabbiakban az egyes velesziiletett rendellenesseg-csoportok szignifikansan eltérd gyakorisdagat

értékeljiik regiok szerint.

az alabbi rendellenesség-csoportokban egyetlen régid se mutatott szignifikans eltérést az orszagos
atlagtol

az idegrendszer velesziiletett rendellenességei,

a szem, fiil, arc és nyak velesziiletett rendellenességei,

a légzorendszer velesziiletett rendellenességei

az ajak- és szajpadhasadék esetén

Szignifikansan gyakoribb volt a fejlédési rendellenességek aranya az orszagos atlagnal

A keringési rendszer velesziiletett rendellenességei esetén
Dél-Alf51don, Dél-Dunantilon és Eszak-Magyarorszagon

Az emésztorendszer velesziiletett rendellenességei esetén
Dél-Alf6ldon és Dél-Dunantilon

Az urogenitalis rendszer velesziiletett rendellenességei esetén
D¢l-Alf6ldon, Kozép-Dunantialon és Nyugat-Dunéantilon

A csont-izomrendszer velesziiletett rendellenességei esetén
Dél-Alfoldon és Nyugat-Dunantialon

Az egyéb velesziiletett rendellenességek esetén
Eszak-Magyarorszagon és Nyugat-Dunantalon

Az egyéb bejelentett rendellenességek esetén
Eszak-Magyarorszagon és Nyugat-Dunantalon

Szignifikdnsan ritkdbb volt a fejlédési rendellenességek aranya az orszagos atlagnal
Az emésztorendszer velesziiletett rendellenességei esetén
Eszak-Magyarorszagon és Kozép-Magyarorszagon
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Az urogenitalis rendszer velesziiletett rendellenességei esetén
Ko6zép-Magyarorszagon

A csont-izomrendszer velesziiletett rendellenességei esetén
Ko6zép-Magyarorszagon

Az egyeb velesziiletett rendellenességek esetén
Ko6zép-Magyarorszagon

A kromoszoma-abnormitasok esetén
Nyugat-Dunantalon

Az egyeb bejelentett rendellenességek esetén
Ko6zép-Magyarorszagon

Véleményiink szerint az egyes régiokban észlelt, atlagostdl szignifikansan eltérd

gyakorisdgok oka elsdsorban a bejelentések aranyanak eltéréseibdl adodnak, és nem a velesziiletett
rendellenességek halmozddasat vagy ritkabb eldfordulasat jelentik.
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7. tablazat A velesziiletett rendellenességek gyakorisdaga nemek szerint a VRONY 2004. évi
végleges adatai alapjan

Rendellenesség megnevezése Fitu |Lany|Ismeretlen| Osszesen |Fiiik arinya
AN - koponyahiany 4 3 14 21| 57,14%
EN - agysérv 1 2 4 7] 33,33%
SB - nyitott gerinc 13 12 9 34| 52,00%
CL - ajakhasadék 56| 26 2 84| 68,29%
CP - szajpadhasadék 19 21 0 40| 47,50%
PY - sokujjusag 52| 32 0 84| 61,90%
SY - Gsszenbtt ujjak 47| 34 0 81| 58,02%
LR - végtaghiany 18] 23 5 46] 43,90%
EX - nyitott hasfal 9 7 9 25| 56,25%
OA - nyeldcs6 elzarodas 10 3 0 13| 76,92%
AA - végbélelzarodas 12 9 0 21| 57,14%
MC - kisfejiiség 5 11 1 17] 31,25%
HY - vizfejliség 18] 16 14 48| 52,94%
ON - egyéb idegrendszeri r. 15 24 1 40/ 38,46%
CT - velesziiletett sziirkehalyog 3 5 0 8| 37,50%
AM - szemhiany ¢s kisszemiiség 0 2 0 2| 0,00%
EY - egyéb szemrendellenességek 4 4 0 50,00%
EA - fiilrendellenességek 16 5 0 21| 76,19%
FS - arc- és koponyar. 5 8 0 13| 38,46%
BR - kopoltyuiv szarmazékok r. 3 4 5 12| 42,86%
TC - ferdenyakusag 15 11 0 26| 57,69%
HD - sziv és nagyér r. 577) 604 17 1198| 48,86%
RS - 1égzérendszeri r. 68 41 1 110 62,39%
DI - rekeszhiany 9 10 3 22| 47,37%
RA - vesehidny 30f 20 2 52| 60,00%
CK - t6mlés vese 26| 21 3 50| 55,32%
US - hiigyrendszer elzarodasos r. 163] 75 9 247 68,49%
OU - egyéb hugy-ivarszervi r. 77| 45 2 124 63,11%
SH - hugycsorendellenesség 232 3 0 235 98,72%
UT - rejtett heréjliség 204 0 0 204/ 100,00%
EG - nemi szervi rendellenességek 17 17 2 36| 50,00%
PS - gyomorkimenet sziikiilet 29 6 0 35| 82,86%
OD - egyéb zsigeri rendellenességek 115 88 1 204| 56,65%
Al - vékonybél velesziil. elzar., sziikiil. 15 6 0 21| 71,43%
SK - csontvazrendszer r. 14 6 0 20| 70,00%
SA - 1éphiany 2 0 0 2| 100,00%
S| - forditott elhelyezkedésti szervek 4 3 0 71 57,14%
OL - egyéb végtag rendellenességek 25| 24 1 50/ 51,02%
CD - csip6ficam hajlam 47| 137 0 184| 25,54%
CF - dongalab 102| 66 0 168 60,71%
MS - izomrendszer rendellenességei 5 1 0 6| 83,33%
IM - kiiltakarok rendellenessége 12 10 0 22|  54,55%
EO - hormontermeld szervek r. 2 2 0 50,00%
TE - velesziiletett daganatok 0 1 0 1 0,00%
IH - lagyéksérv 68 29 0 97| 70,10%
UH - koldoksérv és egyéb minor a. 3b5| 277 1 633 56,17%
DS - Down szindréma 74 60 18 152| 55,22%
EK - Egyéb kromoszoma r. 40 37 12 89| 51,95%
ES - Egyéb azonositott szindromak 32| 31 16 79| 50,79%
NM - Nem azonositott tobbszoros vsz. r.| 147 87 13 247 62,82%
Osszesen 2816(1969 165  4950| 58,85%
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Velesziiletett rendellenességek nemek gyakorisdga szerinti elemzése

A 7. tablazat a 2004-ben észlelt velesziiletett fejlodési rendellenességek eldfordulasat nemek szerint
tinteti fel. A fiuk ardnyat a [fia] / [fid+lany] képlettel szamitottuk, amelynek soran az ismeretlen nemi
eseteket kizartuk az értékelésbol.

A VRONY 2004. évi adatai szerint a 4950 regisztralt eset koziil 165 esetben (3,33 %-ban)
ismeretlen maradt az index paciens neme. Az ismeretlen nemiiek tulnyomo tobbsége prenatalisan
diagnosztizalt, sulyos, az ¢lettel Osszeegyeztethetetlen fejlodési rendellenesség miatt terhesség-
megszakitasra keriilt magzat volt.

A 4785 ismert nemii bejelentett eset nemek szerinti megoszlasa: 2816 (58,85%) fiu és 1969
(41,15%) leany, azaz a rendellenességgel sujtottak kozott jelentés fia tobblet mutatkozott. Az eltérés
szignifikans (p<0,0001).

A hugycsOnyilas-rendellenesség és a rejtett heréjliség csak fitkban eléforduld rendellenesség,
2004-ban 436 ilyen anomaliat jelentettek. Ezeket a sziiletési defektusokat kizarva a velesziiletett fejlodési
rendellenességek fiu-leany aranya (fit: 2380 = 54,72%; leany 1969 =45,28 %) még mindig fiu tobbletet
mutat.

A rendellenesség-tipusok elemzésébdl kitlinik, hogy néhany velesziiletett fejlédési rendellenesség
esetén a nemek aranya eltért a populacidoban észlelhetd nemi megoszlastol, a szignifikans eltérést jelzi a p-
érték.

Szignifikans eltérés (<0,0001) volt észlelhetdé a nemek aranydban az aldbbi rendellenességek
esetén

e hugyrendszer elzarddasos r.
e hugycsorendellenesség
e rejtett heréjliség
e gyomorkimenet-sziikiilet
e csi6ficam hajlam
o lagycksérv
e nem azonositott tobbszords vsz. r.
e Osszes velesziiletett rendellenesség egyiitt
- fia-tobblet volt észlelhetd, pl. gyakorisag p-érték
e léphiany (100,00%) 0,17
e izomrendszer rendellenességei (83,33%) 0,12
e gyomorkimenet-sziikiilet (82,86%) <0,0001
e nyelécso-elzarodas (76,92%) 0,06
e fiilrendellenességek (76,19%) 0,02
e vékonybél elzarodas/sziikiilet (71,43%) 0,07
e csontvazrendszer . (70,00%) 0,09
e hugyrendszer elzarodasos r. (68,49%) <0,0001
e ajakhasadék (68,29%) 0,002
e egyéb hugyivarszervi r. (63,11%) 0,009
e nem azonositott tobbszords vsz. . (62,82%) <0,0001
e légzorendszerir. (62,39%) 0,02
e sokujjusag (61,92%) 0,05
e dongalab (60,71%) 0,01
e vesehiany (60,00%) 0,22
e (OsszenOtt ujjak (58,02%) 0,22
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o végbélelzarodas (57,14%) 0,59
o ferdenyakusag (57,14%) 0,51
e koponyahidny (57,14%) 0,76
e forditott elhelyezkedésii szervek (57,14%) 0,76
e cgyéb zsigeri rendellenességek (56,65%) 0,13
e nyitott hasfal (56,25%) 0,69
e koldoksérv és egyéb minor a. (56,17%) 0,01
e tOmlds vese (55,32%) 0,58
e Down szindroma (54,55%) 0,36
- lany-tobblet volt tapasztalhatod
e csip6ficam hajlam (25,54%) <0,0001
o kisfejiiség (31,25%) 0,11
e cgyéb idegrendszeri r. (38,46%) 0,11
e arc- és koponyar. (38,46%) 0,36

A fejlodési rendellenességek értékelése soran észlelt nemi arany megfelel a szakirodalmi adatoknak és a
nemzetkdzi tapasztalatoknak.
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Jelentésiink végén szeretnénk koszonetet mondani
a Humangenetikai és teratologiai osztaly nevében:

Minden bejelenté kezeldorvosnak és korhazi kapcsolattartonak hogy munkajukkal hozzdjarulnak
a velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak regisztralasahoz.

Koszonetiinket tolmdacsoljuk minden megyei tiszti-féorvosnak, hogy engedélyezte és biztositotta
VRONY kapcsolat-tartéink szinvonalas munkavégzésének lehetéséget.

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