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Ajanlas
Napjainkban, amikor a sziiletésszdm ¢és az egy fore esé gyermekszam dramaian csokken,
még inkabb felértékelddik a vilagra jott ujsziilottek egészségi allapota. Bar az egészségligyi
ellatas terén jelentds fejlodés mutatkozik, a velesziiletett fejlodési rendellenességek ma is az
csecsemOhalalozas €s az ¢letmindséget befolydsold betegségek egyik legfobb okat képezik.

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa (VRONY) — amely 2011.
majus 1. 6ta az Orszadgos Egészségfejlesztési Intézet (OEFI) irdnyitasa ala tartozik - 1970 ota
folyamatosan, prospektiv médon végzi a velesziiletett rendellenességgel vilagra jott ujsziilottek és
csecsemoOk (1985 ota az érintett magzatok) adatainak gytijtését. Ismereteink szerint eurdpai- és
vilagviszonylatban is kevés orszdg rendelkezik tobb mint 40 évet feloleld, teljes hazai
populéciora kiterjedo adatbazissal. A bejelentett adatok olyan statisztikai elemzések lehetoségét
teremtik meg, amely széleskorli tajékoztatast adnak a gyermekellatassal foglalkozd szakemberek
¢s a dontéshozdok szamara az érintettek szamarol és a rendellenességek gyakorisagarol, segitséget
adva ellatasuk tervezéséhez. Ez az értékes adatbazis egyediilallo lehetdséget nyijt a tudomanyos
igényli, epidemioldgiai feldolgozdsok szdmara is, mivel az anonim adatok - kdzkincsként - barki
rendelkezésére allnak. Mér eddig is szamos, kiilonbozo szakteriileten tevékenykedd orvos szerzett
tudomanyos fokozatot a VRONY alapadatainak feldolgozasabol.

A VRONY két nemzetkdzi (a EUROCAT eurdpai, az ICBDSR 5 kontinens tobb mint 40
regiszterét magaban foglald) szervezet teljes jogu, aktiv tagjaként az elvarasoknak megfeleld
mindségli adatokat szolgaltat a sziiletési rendellenességekrél. Ezen tul részt vesz a nemzetkdzi
szervezetek 4ltal tervezett és koordinalt projektekben. Ezek a kollaborativ epidemioldgiai
kutatdsok elsdsorban a megel6zés szempontjabol alapvetd koreredeti tényezdk feltdrasara
iranyulnak. Fontos lenne nagyobb erdfeszitést tenni a kutatasi eredmények (példaul a folsav-
supplementacio) ismeretének szélesebb korii elterjesztésére. A VRONY nemzetkozi elismertségét
jelzi, hogy a EUROCAT a 2012-es éves konferenciajanak szinhelyéiil Budapestet valasztotta.

A VRONY tevékenységét és a 2010-es év legfontosabb adatait, elemzéseit és néhany
Osszefiiggését bemutatd kiadvanybodl kiemelést érdemel néhany eredmény.

Orvendetes, hogy a 2009 oktoberében bevezetett elektronikus bejelentésre torténd attérést
kovetd évben a bejelentések aranya nem csokkent, s6t, orszagosan majdnem 10 %-kal
emelkedett. A legtobb teriileti egységre jellemzd javuld bejelentési ardny az adatszolgaltatok
egyre nagyobb elkotelezettségét tiikkrozi. Mindez az eredmény a ,,VRONY teriileti képviselok” és
a bejelentd intézményekben kialakitott korhazi 6sszekotok hatékony munkajanak is kdszonhetd.
Az eldbbiek folyamatos szakmai tdmogatast, képzést és tovabbképzést kapva a nyilvantartas
szakembereitdl, az OTH vezet6je altal alairt oklevéllel rendelkeznek és mindsitett ,,VRONY
szakértdi tevékenységet” végeznek. Az adatszolgéltatast 2010-ben 126 intézménybdl 237
bejelentd orvos tette meg, igy 5952 fejlddési rendellenességrol 4683 esetrdl tortént bejelentés.

A rendellenességek prenatalis szlirési hatékonysagaban is javulds mutatkozott: a
bejelentések 10%-daban magzati korban, az ¢lvesziilottek tovabbi 9,5%-dban jelezték az
adatbejelentdk a sziiletés eldtt diagnosztizalt fejlédési rendellenesség tényét. Valoszinlinek tiinik,
hogy ez az érték aluljelentett, mivel feltételezhetd, hogy az indukalt vetélések bejelentett aranya
elmarad a valds értéktol.

A bejelentések aranyaban mutatkozo teriileti egyenldtlenségek, a nagyfokt heterogenitas
arra utalnak, hogy ezen a téren — a javulo6 tendencia ellenére - még mindig jelentds hianyossagok
vannak, féleg a fOvarosban és Pest megyében. Munkank mindségének javuldsa és a hiteles
tajékoztatas érdekében fontos, hogy valamennyi fejlédési rendellenesség a VRONY tudomasara
jusson. Koszonet illeti mindazokat az adatgyijtésben elkotelezett résztvevoket, akik évek ota
példaértekit munkat végeznek ezen a téren.

Dr. Voko Zoltan
mb. féigazgatod
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Vezetoi osszefoglalo

Magyarorszagon ¢évente az Osszes szlletéshez viszonyitva 5-6 % a velesziletett
rendellenességgel érintettek ardnya. Az egészségiigyi ellatasuk jelentds fejlodése mellett is a
csecsemohalalozas 2. leggyakoribb okat képezik, valamint a késobbi életmindséget is jelentdsen
befolyasoljak.

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartadsa (VRONY)

¢ torvényileg szabalyozva

¢ 1970 o6ta folyamatosan

¢ prospektiv moédon

¢ teljes népességre kiterjedden
végzi a velesziiletett rendellenességgel vilagra jott Gjsziilottek és csecsemoOk (1985 6ta az érintett
magzatok) adatainak gyiijtését.

A bejelentendd rendellenességek kozé a Betegségek Nemzetkozi Osztalyozasara (BNO)
szolgaldo kodrendszer 10-es revizidja alapjan a 17-es fOcsoportba sorolandd velesziiletett
rendellenességek, deformitasok és kromoszoma abnormitasok csoportjai (Q00-Q99) tartoznak.

A bejelentés az észleld orvosok kotelessége, melyet 2009-t61 eldzetes regisztracid utan
online feliileten keresztiil tehetnek meg.

A bejelentések nagyobb hatékonysdga és jobb mindsége érdekében miikddik a VRONY
teriileti képviseleti rendszer, valamint a bejelent intézményekben a korhazi 6sszekotok halozata.

A nyilvantartas célja:

¢ A fejlédési rendellenességek eléfordulasanak lehetd legpontosabb becslése.

¢ Alapadatok szolgaltatdsa a tudomanyos kutatds szamara, amely alapvetéen fontos a
megeldzés céljat szolgalo koreredeti tényezok feltarasanak.

¢ Alapadatok szolgaltatasa a prenatalis sziirések hatékonysaganak orszagos és teriileti
elemzésehez.

¢ Az ellatdsra szoruld karosodott személyek szamanak ismeretével a dontéshozok
figyelmének felkeltése, az egészségligyben dolgozok informalasa, amely az orvos-
egeészseégligyi €s szocialis ellatas tervezéséhez, javitasahoz nyujthat segitséget.

¢ Hazai és nemzetkdzi egylittmitkodésben valo részvétel eldsegitése.

2010-ben 126 intézménybdl 237 bejelentd orvos révén 4683 fejlédési rendellenességgel
érintett eset 5952 fejlodési rendellenességérdl tortént bejelentés. A bejelentett esetek Osszes
szliletéshez (élve+halva) viszonyitott aranya 51,6 ezrelék volt.

A bejelentések aranya novekvd tendenciat mutat, az 1997. évi mélyponthoz viszonyitva
kozel haromszorosara emelkedett (1. dbra).


http://hu.wikipedia.org/wiki/BNO-10-17_%E2%80%93_Velesz%C3%BCletett_rendelleness%C3%A9gek,_deformit%C3%A1sok_%C3%A9s_kromosz%C3%B3ma_abnormit%C3%A1sok
http://hu.wikipedia.org/wiki/BNO-10-17_%E2%80%93_Velesz%C3%BCletett_rendelleness%C3%A9gek,_deformit%C3%A1sok_%C3%A9s_kromosz%C3%B3ma_abnormit%C3%A1sok
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1. dbra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardnya, 1992-2010
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* A 2007-es adat a BNO Q fécsoportba tartozé diagnozisok mellett az addig gyiijtott egyéb rendellenességeket is
tartalmazza, amelyek 2007-t61 nem keriilnek bejelentésre.

A bejelentések aranyanak az utobbi években tapasztalt jelentés ndvekedése nem feltétleniil
jelenti a fejlédési rendellenességek prevalencidjanak emelkedését. Az emelkedés hatterében
elsdsorban a bejelentési hajlanddsag javuldsa, a prenatalis diagnosztikai modszerek fejlodése,
egyre szélesebb korti elterjedése, valamint hozzaférése all.

A Dbejelentést szamos tényezé befolyasolhatja: az orvos eclhivatottsaga, tudasa, a
rendellenesség sulyossaga, a terhesség kimenetele. Hazai és nemzetkozi tanulméanyok alapjan sok
velesziiletett fejlodési rendellenesség gyakorisaga ismert, amelyek megfelelnek a vérhato
értéknek.

Az egyes megyékben észlelt velesziiletett rendellenességek orszagos atlaghoz viszonyitott
bejelentési aranyaban mutatkozo teriileti egyenlStlenségek els6sorban arra utalnak, hogy
bejelentési hatékonysagban — a javuld tendencia ellenére - még mindig jelentds hidnyossagok
vannak, féleg a févdrosban és Pest megyében. A jol jelentd teriiletek tiikrozhetik a fejlodési
rendellenességek valos el6fordulasat. (2. dbra).

2. dbra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardnya megyék szerint az orszdagos dtlagtol valo
szignifikans eltérés alapjan, 2010

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikdnsan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

A rendellenességek prenatélis sziirési hatékonysagédban is javulds mutatkozott a korabbi
é¢vekhez viszonyitva, a bejelentések 10,7%-aban magzati korban, az ¢lvesziilottek tovabbi
9,6%-aban (az Osszes bejelentett eset 8,6%-aban) jelezték az adatbejelent6k a sziiletés el6tt
diagnosztizalt fejlédési rendellenesség tényét. Az érték aluljelentett, mivel feltételezhetd, hogy az
indukalt vetélések bejelentésének ardnya elmarad a valos értéktol. (3. dbra)

A prenatalis diagnosztikaval jol kimutathato rendellenességek koziil a velécsdzdardddsi
rendellenességek 65,5%-at, a Down-szindroma 69,1%-4t ismerték fel magzati korban.
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3. dbra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek terhességi kimenetel szerinti megosziasa, 2010
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A Dbejelentett adatok olyan statisztikai elemzések lehetOségét teremtik meg, amely
széleskorli tajékoztatdst adnak a varanddsgondozédssal ¢és gyermekellatdssal foglalkozo
szakemberek ¢és dontéshozok szamara az érintettek szamardl ¢és a rendellenességek
gyakorisagarol, segitséget adva ellatdsuk tervezéséhez, javitasdhoz és megel6zéséhez. Ez az
értekes adatbdzis egyediilalld lehetdséget nyujt a tudomdnyos igényli, epidemiologiai
feldolgozasok szamara is, mivel anonim modon - kdzkincsként - mindenki rendelkezésére allnak.
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Bevezetés

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Feliigyeleti Osztalya Nyilvantartasanak
(VRONY) 2010. évi adatait feldolgozo kiadvany célja, hogy a korabbi évek gyakorlatanak és az
adatgyljtésre vonatkozo torvényi eldirdsoknak megfelelden tdjékoztatast nyujtson a velesziiletett
fejlddési rendellenességekrodl a szakemberek szamara.

Az éves jelentés elso részében tevékenységiink célja, feladatai, f6 jellemzoi, valamint a
regiszter miikodésének torvényi hattere keriil bemutatdsra. Ezen tal ismertetjik a VRONY
tertileti képviseleti rendszer miikodését €s jelentdségét, valamint a hazai nyilvantartas nemzetkozi
szervezetekben vald képviseletét.

A jelentés masodik részét a VRONY-ba bejelentésre keriilt adatok epidemioldgiai-
statisztikai feldolgozasat 0Osszegz6 fejezet alkotja, amelyben a velesziiletett fejlédési
rendellenességeket kiilonb6z6 szempontok szerint értékeljiik. A tablazatokban az egyes
bejelentett rendellenességek szdmanak és gyakorisagdnak BNO10 kddok szerint torténd részletes
felsorolasa mellett, teriileti- és id6beli megoszlasukat, nemi aranyukat, valamint terhességi
kimeneteliiket rendellenesség-csoportok szerinti bontasban tiintettiik fel. A tablazatokat az adatok
statisztikai elemzésének rovid Osszegzését célzd szdveges magyardzat koveti. Igyekeztlink
tomoren, de a teljességre torekedve, az egyes teriileti egységek szamara is visszajelzést adva
informdaciot nyujtani a kiilonbozd szakteriileten tevékenykedd szakorvosok szamadra.

Mint ismeretes, 2009. oktober 15-t6] bevezetésre keriilt a velesziiletett rendellenességek
elektronikus bejelentése (e-VRONY). Ezzel a régi papiralapti bejelentés megsziint. Az 1j
modszer jelentésen megkonnyiti az adatszolgaltatok munkajat, adatvédelmi szempontbol sokkal
biztonsagosabb és jelentds javuldst eredményezhet az adatok mindségében.

A 2010-es adatokat bemutatd kiadvanyban a statisztikai elemzések 1j szemponttal
boviiltek: néhany kiemelt (gyakori vagy stilyosabb) fejlddési rendellenesség esetén tobb évtizedet
felolelo idosoros trendek keriiltek bemutatasra, amelyek a terhesség kimenetele szerint (a
prenatalisan felismert ¢és indukalt vetéléssel végzddd eseteket is bemutatva) érzékeltetik
prevalenciajuk valtozasat.

Reméljiik, hogy az évi jelentésben kozzétett adatok és elemzések segitségiikre lesznek a
rendellenességek gyakorisaganak és az ellatasra szorulok szamanak becsléséhez, valamint alapjat
képezik a koreredet felderitése végzett kutatdsoknak, amelyek eldsegitik a hatékonyabb
megeldzeést.

KOSZONETNYILVANITAS

A jelentés nem késziilhetett volna el a bejelentd orvosok lelkiismeretes munkaja
nélkiil, akik gyogyité tevékenységiik és megterhelé adminisztraciéos munkajuk mellett idot
szakitottak a velesziiletett fejlodési rendellenességek — egyébként torvényileg eldirt -
bejelentéséhez. Ennek koszonhetden lehetové valik, hogy a nyilvantartas munkatarsai egyre
pontosabb és redlisabb képet adjanak orszagosan is a velesziiletett fejlodési
rendellenességekrol.

Halas koszonetiinket fejezziikk ki a VRONY teriileti képviseloknek és a korhazi
osszekotoknek, hogy pontos informacidikkal és szaktudasukkal segitik munkankat.

Koszonettel tartozunk a regionalis és Kistérségi tisztifoorvosoknak is, hogy
engedélyezték és biztositottak a VRONY teriileti képviselok szinvonalas munkavégzésének
lehetoségét.
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Velesziiletett rendellenességek

1. A velesziiletett rendellenességek fogalma, targykore

A velesziiletett rendellenességek (congenitalis anomalies) a magzati életben — genetikai
¢s/vagy kiilsd kornyezeti tényezOk hatisara - kialakulo alaki (morfologiai), biokémiai vagy
miikddési (funkciondlis) zavarok, amelyeket a sziiletés utan (vagy prenatalisan) észlelnek.

A velesziiletett rendellenességeken beliill a VRONY elsésorban az anatdmiai-morfologiai
elvaltozasokkal jard velesziiletett fejlédési rendellenességekkel (congenitalis abnormalities)
foglalkozik. A jelentésben a velesztiiletett rendellensségek megnevezés alatt a velesziiletett
fejlédési rendellenességeket értjiik.

A velesziiletett rendellenességgel érintett magzatokat, Gjsziilotteket, csecsemoket esetnek,
az egyes diagnozisokat rendellenességnek nevezziik.

2. A velesziiletett rendellenességek elemzése, izolalt és multiplex rendellenességek elkiilonitése

A fejlédési rendellenességek fenotipus szerinti osztdalyozasa harom kritérium szerint térténik: egy
esetnél eléforduld velesziiletett rendellenességek szédma, két vagy tobb észlelt velesziiletett
rendellenesség egymas kozotti kapcsolata, valamint a rendellenesség sulyossaga.

I. Egy esetnél elofordulo velesziiletett rendellenességek szama A bejelentett esetnél egy vagy
tobb fejlodési rendellenesség fordul elé.

Il. Két vagy tobb észlelt velesziiletett rendellenesség egymas kozotti kapcsolata, azaz annak
eldontése, hogy pathogenetikai szempontbdl azonos vagy kiilonb6z6 eredetiiek.
Manifesztaciojuk alapjan a velesziiletett rendellenességek két f6 kategoridba sorolhatok:

A. Az izolalt rendellenességek olyan morfologiai defektusok, amelyek egy meghatarozott
fejlédéstani zavarra vezethetk vissza. Négy fo csoportja kiilonitheto el.

1. Szingularis: egyetlen fejlodési rendellenesség fordul elé (pl. ajakhasadék, pitvari
sovény defektus, velesziiletett csipdficam). Rendszerint ebbe a kategoriaba soroltuk
azokat az eseteket is, amelyeknél a szingularis rendellenesség mellett olyan
strukturalis zavar fordul eld, amely ugyanazon teriilet morfolégiai zavardra vezetheté
vissza, pl. nyelécsé elzarodas 1égcso-nyeldesé fistulaval, vagy végbél elzarodas
vaginalis fistulaval. Ebben az esetben - bar két rendellenesség fordul elé ugyanazon
személyben, - mégis izolalt egyes kategoriaba tartozd defektusrdl van szo.
Amennyiben a major rendellenesség mellett egy minor anomalia (pl. lendtt nyelv)
fordult eld, tigy az utobbit nem vettiik figyelembe €s a rendellenességet a szingularis
csoportba soroltuk.

2. lIzolalt komplex (monotopic field defect): egynél tobb velesziiletett fejlodési
rendellenesség ¢észlelhetd, ezek azonban egy Szerven vagy szervrendszeren beliil
fordulnak el6. A komplex rendellenességek egyetlen, lokalizalt morfogenetikai zavar
altal okozott fejlédésbeli eltérés kovetkezményei. Ezek koziil néhanynak
meghatarozott BNO-kodja van (pl. Fallot-tetralogia), mig mas, jol definialt gyakori
rendellenesség-kapcsolodasok (pl. a szemrendellenességek koziill a cataracta
(sziirkehalyog) és coloboma (hasadt szem); a hugyuti rendellenességek koziil a pyelon
¢és ureter duplex; a cardiovascularis rendellenességek koziil a ventricularis septum
defektus és patent ductus arteriosus egyiittes eldfordulasa) nem rendelkeznek specialis
BNO kodszammal. Ezeket a rendellenesség-kapcsolodasokat indokolt kiilon értékelni.
A komplex rendellenességek sajatos ¢s gyakori el6fordulasu csoportjat képezi, az un.
GAM komplex, amely nevét a férfi nemi anomaliak kezdgébetiiinek angol elnevezésérdl
kapta (Genital Anomaly of Males). Ez a diagndzis a hugycséhasadék, a rejtett here és
a lagyéksérv egyiittes el6fordulasa esetén allithato fel.
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3. Izolalt szekvens: Szekvencianak nevezziik azt a tobbszoros fejlédési rendellenességet,
melynek komponensei eredetileg egyetlen fejlédési zavarbol szarmaznak, és az alkoto
rendellenességek egy alap-rendellenesség masodlagos, harmadlagos kovetkezményei.
Ilyenkor az elsédleges rendellenesség kialakulasat kovetéen mechanikai tényezok egy
sor tovabbi elvaltozast idéznek elé az egyedfejlodés tovabbi idészakaban (,,cascade”
folyamat). Példaként emlithetd a diaphragma (rekesz) defektus, amelynél az
elsédleges rekeszsérv kovetkeztében a zsigeri szervek a mellkasba nyoméddnak, majd
ezt kovetden tiid6 hypoplasia és dextrocardia jon létre. Tipikus példa az
oligohydramniont (kevés magzatviz) okoz6 renalis agenesia (vesehidny) vagy
disgenesis masodlagos tiid6 hypoplasiaval és egyéb jellemzé deformaciokkal
(6sszenyomott ,,Potter” arc (lapos orr, 6sszenyomott fiilek, lelapitott arc), rendellenes
helyzetii végtagok (dongakéz és dongalab), un. Potter szekvens). Emlitést érdemel, az
un. spina bifida szekvens, amelynél az elsodlegesen kialakul6 nyitott gerinc
masodlagosan kifejlodé vizfejiiséggel és az alsd végtagok bénulasa kovetkeztében
1étrejott dongalabbal jarhat. A hatso szajpadhasadékkal jaré Robin szekvens esetében
az elsédleges rendellenesség a micrognathia (kis, csapott all), amelynek
kovetkeztében a nyelv hatracsaszik, és nem tud részt venni a szajpad kialakulasanak
folyamataban. A kis all miatt a szajireg is kisebb méretli, ezért az ilyen
rendellenességgel sziiletetteknél a nyelv relativ nagyobb a szokasosnal (macroglossia).
A magzatviz-hianyos allapotok sajatos formaja az ADAM-szekvencia, mas néven
amnion koteg szindroma, amelynek a jelentése a kovetkez6: amniotic deformity (AD)
(magzatburok torzulas), adhesiones (A) (magzatburok Osszendvések), mutilationes
(M) (csonkolasok). Kialakulasanak oka ismeretlen. Az esetek tobbségében a
koldokzsinorban futd két artéria helyett csak egy taldlhat6. Valdsziniileg ez vezet a
belsd magzatburok (amnion) sériiléséhez, amely lehetové teszi, hogy a kiilsd
magzatburkon (chorion) at a magzatviz akadalytalanul felszivodjék. Ennek
kovetkeztében a sériilt amnion lemezek kotegekké tapadnak Ossze (Simonard-
kotegek), amelyek a végtagokat leszoritjak és csonkoljak, a test més részein (arc-,
mellkasi, hasfali) pedig hasadékok alakulhatnak ki.

4. Tobbmezés (polytopic field defect): fejlédéstanilag azonos teriileten kialakulo,
késébb, az embriogenesis sordn egymdstol tdavolabb keriil6, tobb szervet érintd
rendellenességek alkotjak. Négy tipikus példa emlithetd:

- Holoprosencephalia: az eléagyat és az arc kozépso strukturajat érintd, killonbozo
sulyossagu rendellenességek (cyclopia, szemideg- és szagloszervek hianya, ajak
és/vagy szajpadhasadék, stb.), amelyek kialakulasa a magzati élet 3-5. hetében a
prechordialis mesodermat ér6 artalmas hatasra vezethet6 vissza.

- Caudalis regresszio (Duhamel vagy szirenomélia defektus): a korai embriogenesis
soran az el6vesét éré fejlodési zavar kovetkeztében higyuati- és nemi szervi
rendellenességek, a véghél és a gerinc also szakaszanak komplex rendellenessége,
valamint az alsé végtagok szirénekhez hasonlo 6sszendvése jon Iétre.

- Holyagkifordulas és kloaka — Az elébbinél a hasfal alsé része (symphysis, izomzat)
nem zarodik, a hasadékon keresztiil a szintén nyitott holyag nyalkahartyaja latszik,
amelynek oka valdsziniileg az urogenitalis hasadék hianyos egyesiilése. Az utobbi
esetén a holyag- és végbélnyilas nem kiiloniil el, hanem kozos.

- Hasfali (hélyag, vese) izmok hianya, Prune-Belli (,,aszalt-szilva has”) szindroma:
a hasi €s zsigeri izomzat kifejlodéséért felelés telepek zavara miatt a hasfal és a
vese, a hugyvezeték és a hugyholyag izomzata hianyzik (hypoplasia musculorum
abdominalis), a here leszallasa is elmarad. llyenkor a hugyholyag megtelésekor a
has hatalmasra duzzad. A vizelet kiiiriilésekor viszont a has aszalt szilvara
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emlékeztetéen osszerancolodva lelapul. Innen szarmazik a rendellenesség angol
neve (Prune-Belli szindroma).

B. A multiplex rendellenességek olyan morfologiai defektusok, amelyeket két vagy tobb
kiillonb6z6 helyen kialakuld, eltéré lokalizacioju fejlédéstani zavarok okoznak. Multiplex
rendellenességek esetén két vagy tobb egymastol fiiggetlen anatomiai rendellenesség
egyazon személyben fordul el6. Hdrom f& csoportba sorolhatok.

1.

Szindromak: két vagy tobb rendellenesség szinte kotelezo jelleggel jar egyiitt. A
szindromaknak tobbnyire ismert az oka, amelyet folyoiratokban, szakkonyvekben
leirtak. Példaként emlithet6 az Apert-szindroma (f6 tiinetei a koponya deformitas és
ujjosszenovés), vagy a Poland-szindroma (egyoldali muscularis pectoralis hypoplasia
vagy aplasia, mammila hiany, bordafejlédési rendellenesség ¢és a felsé végtagon
syndactylia). Ide sorolhatok az ismert kromoszoéma-rendellenességek, amelyek koziil
leggyakoribbak a Down (21-es triszomia), a Patau (13-as triszomia), az Edwards (18-
as triszomia), a Turner (45,X) és a Klinefelter (47,XXY) szindroma.

Asszociaciok: olyan rendellenesség-kapcsolédasok, amelyeknél az alkoto
rendellenességek a  vdrtnal nagyobb valdsziniiséggel, nem  véletlenszeri
kombinalodassal fordulnak elg egyiitt. Ezek a rendellenesség-kapcsolodasok azonos
id6ében vagy azonos tamadasponton éré hatas kovetkeztében jonnek létre.

- Hasadékos rendellenességek. a SCHISIS-asszocidciot alkotd rendellenességek a
kovetkezok: agyhiany, agysérv, nyitott gerinc, ajak- és szajpadhasadék, hasfal- és
rekesz-rendellenességek. Létrejottiik oka, hogy a magzati fejlédés soran a
kiillonbozo, két oldalrol a kozépvonal iranyaba halado szovetek egyesiilése zavart
szenved, sebességiik lelassul, amelynek kovetkeztében az egyesiilés elmarad.

- A VACTERL-kapcsolodas hat kiilonboz6 rendellenességb6l allo  csoportosulas,
amelyet a hetvenes években ismertek fel. A megnevezés az alkoto rendellenességek
angol kezdébetiiibol szarmazik (Vertebral, Anal, Cardial, Tracheo-Esophageal,
Renal, Limb). A diagnézis a hat rendellenesség (gerinc, végbél, sziv, nyel6csé-
légcso, vese- és végtag-rendellenesség) koziil legalabb harom megléte esetén
allithato fel.

A tartasi (postural) rendellenességek a normalisan fejlédd szervek, szovetek,
testrészek masodlagos deformalodasa miatt 1étrejott elvaltozasok, kialakulasukban
az atlagosnal kevesebb magzatviz is szerepet jatszhat. Két vagy tobb tartasi
deformacios rendellenesség (ferde nyak, csipdficam, dongalab, koponya, arc,
mellkas, gerinc, kéz deformitasok) kapcsolodasa esetén beszélhetiink tartasi
rendellenességek asszociaciorol.

- Korasziilottek  rendellenesség-kapcsolodasa: Bizonyos rendellenességek
gyakorisaga nagyobb a 25009 alatti sulyu, illetve a terhesség 37. hete el6tt vilagra
jott ujszilotteknél. Koraszilottség és a bizonyos velesziiletett rendellenességek
(nyitott Botallo-vezeték, miutétet igénylé lagyéksérv, 3 honapos kor utan
diagnosztizalt és mitétet igénylo rejtettherejiiség, dongalab, ferde nyak, csipéficam,
vizfejiiség, hugycséhasadék, 1égzé-rendszer érintettsége) koziil két vagy tobb
abnormalitas egyiittes el6fordulasa esetén nagy a valosziniisége a korasziilottség
kovetkeztében kialakuld rendellenesség-csoportosulasnak, amelyet a Kis sziiletési
suly angol kifejezés alapjan Low Birth Weight asszociacionak (LBW) is neveznek.

Random kombinacidok és nem azonositott tobbszoros fejlodési rendellenességek:
az eldbbi két, az utdbbi tobb velesziiletett fejlodési rendellenesség ugyanazon
személyben torténd, egymastol fiiggetlen jelentkezése. A rendellenesség kombinaciok
valoszinisége fligg a kiilonboz6 alkotd komponens rendellenességek gyakorisagatol.
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Szamos példa koziil a hagyuti- és szivrendellenességek, vagy a kozponti idegrendszer
és a kiiltakaro rendellenességeinek kombinacioja emlitheto.

I1. A velesziiletett fejlodési rendellenességek osztalyozasanak harmadik kritériuma a sulyossag,
amely szerint lehetnek stlyos (major), enyhe és minor rendellenességek.

1. A silyos (major) fejlédési rendellenességek kozé olyan durva morfologiai
eltérésekkel jaro defektusok tartoznak, amelyek megléte esetén orvosi beavatkozds
nélkiil az életkilatasok nagyon rosszak (pl. Fallot-tetralogia, nyitott gerinc,
hasfalhasadék (gastroschisis)). Ezen a csoporton belil elkilonitheték az élettel
0sszeegyeztethetetlen, halallal végzodo (letalis) fejlodési rendellenességek (pl.
anencephalia). A major rendellenességek az Gsszes velesziiletett rendellenesség kb.
3%-at képezik.

2. Az enyhe (mild) rendellenességek definicidja, hogy bar nem sulyosak, és nem
befolyasoljak az életkilatasokat, azonban orvosi beavatkozas nélkiil maradando
fogyatékossiag marad fenn. Csaknem teljes mértékben gyogyithatok (pl. csipéficam,
dongalab).

3. A minor elvaltozasok olyan szokatlan morfologiai megnyilvanulasok, amelyek
teljesen egészséges személyekben is megjelenhetnek csaladi varidnsként vagy
véletlenszertien (pl. mongolredd a belsé szemzugban (epicanthus), elallo fiilkagylo).
Ezek a ,kis jelek” onmagukban artalmatlan jelenségnek tekinthet6k, nincs komolyabb
egészseégiigyl kovetkezményiik. Sokuk inkabb extrém varidcionak, mint igazi sziiletési
defektusnak tekinthetd. Jelentdségiik: el6forduldsuk szamottevéen nagyobb major
velesziiletett rendellenességgel érintett személyekben. Ugyanazon személyben vald
tobbszords eléfordulasuk altalanos fejlodési zavarra, rejtett rendellenességekre és
szindromékra utalhat.

3. A velesziiletett rendellenességek népegészségiigyi jelentosége

A velesziiletett fejlodési rendellenességek népegészségiigyi jelentdségét az érintettek

jelentds szama ¢€s az allapotuk stilyossaga indokolja. Fobb jellemzoi

Egy éves korig felismert velesziiletett fejlodési rendellenességek eléfordulasa évente 5-6
eset 100 sziiletésre.

Hazankban 2010-ben a 12. legfobb halalok.

A csecsemOhalalozas masodik legfontosabb oka (a perinatalis mortalitdas csaknem
egynegyedéért, az érett ujsziilottek sziiletéskori haldlozasanak feléért feleldsek).

Defekt allapotot jelentenek, teljes gyogyulds csak ritkan €rhetd el, esetiikben az optimalis
megoldas a megeldzés.

A rendellenes magzatot viseld anyak terhességei gyakrabban végzddnek vetéléssel,
korasziiléssel, halvasziiléssel.

A szelekciot talélé magzatok novekedési visszamaradottsaga, Ujsziilottkori adaptacios
zavara altalanosnak mondhato6.

Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa

1. A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartdsa fogalma

2011. majus 1. ota az Orszagos Egészségfejlesztési Intézet (OEFI) iranyitasa ala tartozo

Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Feliigyeleti Osztalya (jogelddje a Humangenetikai és
teratologiai osztaly, amely 1998-2006 kozott az Orszagos Epidemioldgiai Kozpont, 1970-1998
kozott az Orszagos Kozegészségiigyi Intézet fennhatdsiga ala tartozott) 1970. 6ta miikodteti a
Velesziiletett Rendellenességek Orszadgos Nyilvantartasait (VRONY) Magyarorszagon. A
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rendszer a sziiletéstol egy éves korig felismert (bejelentett) rendellenes ujsziilottek és csecsemdk
orvosi célu és személyi adatait gyijti, folyamatosan rogziti, tarolja és elemzi. A VRONY - a
vilagon els6ként és Europaban egyediilalloan — a teljes hazai populaciora kiterjedd adatbazisként
mukdodik.

2. A nyilvantartas célja

- Az egyes bejelentett fejlodési rendellenességek eldforduldsanak lehetd legpontosabb
becslése.

- Az ellatdsra szoruld karosodott személyek szdmanak ismeretével a dontéshozok
figyelmének felkeltése, az ,,egészség-ligy”-ben dolgozok informalasa, amely az orvos-
egészségligyi és szocialis ellatas tervezéséhez nyujthat segitséget.

- Alapadatok szolgaltatasa a prenatalis sziirések hatékonysaganak orszagos ¢és tertileti
elemzéséhez.

- A megel6zés eldsegitése, a megeldzhetd rendellenességek eredményeinek kontrollalésa.

- Alapadatok szolgaltatasa a tudomanyos kutatas szamara.

- Hazai és nemzetkozi egyiittmiikodésben vald részvétel eldsegitése.

3. A nyilvantartas miikodésének jogszabalyi kornyezete

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa miikodésének jogi alapjat az
egészségiligyi és a hozzajuk kapcsolodd személyes adatok kezelésérdl és védelmérol szold 1997.
evi XLVII. torvény (Népjoléti Kozlony, 1997.12. 1722-24.) (amelyet a 2004. évi XXVI. térvény
41. § és a 2005. évi XLIX. torvény modositott) Szabalyozza.

16. § (1) Amennyiben az érintett Ujsziilott vagy csecsemd a Betegségek Nemzetkozi Osztalyozasa szerinti
valamely velesziiletett rendellenességben szenved, a 4. § (1) bekezdés b)-c) pontjai és a (2) bekezdés b) pontja
szerinti célbdl a kezelést végzd orvos az érintett személyazonositod és egészségiigyi adatait, valamint térvényes

képviseldje nevét és lakcimét tovabbitja a kiilon jogszabaly szerint vezetett Velesziiletett Rendellenességek
Orszagos Nyilvantartasa részére.

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

4. A velesziiletett rendellenességek bejelentésének modja

A velesziiletett fejlédési rendellenességet bejelents személy

A velesziiletett fejlodési rendellenességet kizardlag orvos jelentheti. A bejelentési
kotelezettség az Gsszes - velesziiletett fejlodési rendellenességet észlelé/diagnosztizalé — orvosra
Kiterjed.

A bejelentésre kotelezettek személyének meghatarozasa

A sziletéstdl egy éves korig észlelt, velesziiletett fejlodési rendellenességgel érintett
ujsziilottekre/csecsemokre vonatkozik (beleértve a prenatalisan észlelt rendellenes magzatokat
iS).
Az adatszolgaltato intézmeények

Els6sorban sziilészeti intézmények, magzati diagnosztikai kozpontok, genetikai
laboratoriumok, ujsziilottek és csecsemok ellatasat végzo gyermekosztalyok, gyermekellatassal is
foglalkoz6 egyéb specialis osztalyok, genetikai tandcsadok, hazi gyermekorvosi szolgalat, vegyes
praxisu haziorvosi szolgélat, valamint patologiai intézmények.
Az adatszolgaltatok kore

Sziilészek, neonatologusok, kardiolégusok, ortopéd orvosok, belgyogyaszok, sebészek,
fiil-orr-gégészek, tiidogyodgyaszok, szemészek, urolégusok, endokrinologusok, boérgyogyaszok,
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gyermekgyogyaszok, gyermekorvosi ellatdssal foglalkoz6 héziorvosok, patologusok,
citogenetikai és molekularis genetikai laboratoriumok ¢és genetikai tanadcsadok vezetdi, valamint a
prenatalis kozpontok szakorvosai.

A bejelentés médja
2009. oktober 15-t6l bevezetésre Kkeriilt a ,Velesziiletett rendellenességek
bejelentélap” elektronikus (on-line) formaban torténé bekiildése az OSZMK feliigyeleti

szerv honlapjan keresztiil (www.oszmk.hu). Ezzel a régi papiralapi bejelentés hatalyat
vesztette.

A bejelentendd rendellenességek

A Betegségek Nemzetkozi Osztalyozasara (BNO) szolgald kodrendszer 10-es revizidja
alapjan a 17-es focsoportba a velesziiletett rendellenességek, deformitasok és kromoszoma
abnormitasok csoportjai (Q00-Q99) tartoznak. A harom karakteres tételek listaja megtalalhatéd a
vilaghalon is.

Az adatmindség javitasa érdekében a VRONY munkatéarsai indokoltnak lattdk a BNO10-
es kodrendszer EUROCAT altal 2008. junius 23-an kozzétett 0j verzidjanak ,,Chapter XVII.
(Q00-Q99) (version 23 June 2008)” bevezetését. Ennek a valtozatnak az alkalmazasa csaknem
minden EU tagorszagban elterjedt, mivel pontosabb diagnozis-regisztralast tesz lehetové. A
modositott kodrendszer a hazankban altalanosan hasznalt kddolasi rendszer bovitett valtozata,
amely bizonyos rendellenességeknél alcsoportokra kiterjesztett, 4 szamkarakter bevezetésével
részletesebb aldbontast tesz lehetdvé elsdsorban a szindromak és a ritka betegségek esetében.

Ugyancsak a bejelentések pontossaganak elOsegitésére késziilt a bejelentd lap
mellékleteként az un. ,,sGg6”, ami az egyes fejlddési rendellenességek besorolasanak
diagnosztikai kritériumait tartalmazza.

A bejelentendd adattartalom meghatdrozdsa: megtalalhaté a www.oszmk.hu internetes oldalon.

5. Beérkezett adatok gyiijtésének, feldolgozdasanak szabdlyozdsa

Az internetes adatszolgaltatds sordn az adatok az Intézet szerverére érkeznek. Az
adatszolgaltatok a regisztracio utan (e-mail-ben) egyedi felhasznalo nevet és jelszot kapnak. Az
adatszolgaltatas ezekkel, mint belépési adatokkal kezdheté meg. A beérkezé adatok MSSQL
adatbazisban halmozddnak a szerveren. A rendszergazda a szamara eldirt gyakorisaggal menti az
adatokat szalagos egységre, biztositva ezzel az adatok visszanyerhetdségét havaria esetén. Az
egyes adatbazis hozzaférések naplozasra keriilnek. Az informatikusok meghatarozott
1dékozonként és formaban az adatszolgaltatoktol beérkezett alapadatokat konvertdljak és az
adatvédelmi elGirasok betartasival minden honap 5-én atadjak a VRONY-nak feldolgozas
céljabol.

A feldolgozott adatokbol negyedévenként, illetve évenként hazai jelentés késziil, amelyet
az ANTSZ megyei és orszagos szervei, az Nemzeti Eréforras Minisztérium illetékes féosztalyai,
a Kozponti Statisztikai Hivatal (KSH) és a bejelentd egészségiigyi intézmények vezetdi és
osztalyvezet6éi kapnak meg. A VRONY negyedéves és éves adatai a honlapunkon is
megtalalhatok.

A negyedéves ¢és éves adatokbol nemzetkozi jelentés késziil az International Clearinghouse
for Birth Defects Surveillance and Research (ICBDSR) és az European Surveillance of
Congenital Anomalies (EUROCAT) részére elore definialt tablak formajaban.

A velesziiletett fejlodési rendellenességek éves adatai megjelennek a KSH Egészségiigyi
statisztikai évkonyvében és az Orszdagos Statisztikai Adatgyiijtési Programban. A VRONY a
WHO-HFA (health for all) OECD jelentés szamara ugyancsak szolgaltat adatokat néhany
velesziiletett rendellenesség gyakorisagarol.
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Statisztikai elemzést kovetéen az elektronikusan rogzitett adatok anonim keriilnek
archivalasra.

6. Adatkérés, VRONY adatszolgaltatas igénylésére vonatkozo szabdlyok

A VRONY adatai kozkincsként valamennyi kutatassal foglalkozé szakember szamara
rendelkezésre allnak. A személyes/egészségligyi adatokat tartalmazé nyilvantartasbol, az
adatszolgaltatas teljesitését megel6zéen az Adatkéronek ,, Adatkérd lapot” kell Kitoltenie
(letdlthetd az osztalyunk honlapjarol).

7. A VRONY monitor funkcioja

A monitor funkcié a velesziiletett rendellenességek ido- és térbeli halmozodaséanak
érzékeny indikatoraként az 0j keletli, artalmas teratogén hatdsok minél korabbi felismerését és
megfeleld intézkedések kapcsan azok megsziintetését célozza. Megvalositasahoz a sziiletéskor
vagy kozvetleniil utdna konnyen és egyértelmiien koérismézhetd fejlodési rendellenességek
negyedévenkénti gyors értékelésére van sziikség. Ezeket az adatokat a feliigyelet a honlapon is
megjelenteti és megkiildi a fejlédési rendellenességek nemzetkdzi monitoranak, az International
Clearinghouse for Birth Defect Surveillance and Research (ICBDSR) romai kozpontjanak. Ily
moédon lehetdvé valik a hazai velesziiletett rendellenesség gyakorisagok nemzetkozi
kornyezetben torténd értékelése is.

8. A VRONY nemzetkozi kapcsolatrendszere

A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa (VRONY) 1974 6ta alapito és
teljes jogu tagja az International Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and Research
(ICBDSR) szervezetnek. A szervezet nemzetkdzi szinten koordinalja és iranyitja a vilag
kiilonb6zé orszagaiban miikodd rendellenesség-regisztereit. A nemzetkdzi szervezettel
kapcsolatos informaciok a www.icbdsr.org honlapon érhetdk el.

A VRONY - a tobbi tagorszdghoz hasonléan - folyamatosan részt vesz a nemzetkdzi
szervezet altal meghirdetett projektekben. A legutolso éves konferencia (38the ICBDSR Annual
Meeting) megrendezésére 2011. szeptember 28-30. kozott Genfben keriilt sor, amelyen az osztaly
vezetdje, Dr. Béres Judit vett részt.

Az Europai Unidban az egyes orszadgok sajat regisztereinek kollaboracidja révén
mikodtetnek kozponti adminisztraciot European Surveillance of Congenital Anomalies
(EUROCAT) néven, amit az Eurépai Uni6 tdmogatasaval tartanak fenn. A kozpont frorszagban
miikodik (Ulster University), honlapja www.eurocat.ulster.ac.uk cimen érhet6 el.

A legutolsd éves regiszter-vezetdi értekezletre (26th EUROCAT Registry Leaders’
Meeting) 2011. junius 14-16. kozott Antwerpenben keriilt sor. A EUROCAT vezetdségének
felkérése alapjan a 2012-es éves konferencia Budapesten lesz. A EUROCAT ,,Joint action” EU
altal tamogatott harom éves program 2011. aprilisaban indult, amelynek tobb projektjében is részt
vesz a VRONY.

9. Teriileti képviseleti rendszer

A teriileti képviseleti rendszert a Velesziiletett Rendellenesség Feliigyelet 2004-ben hozta
1étre a bejelentési fegyelem javitisa érdekében, mivel a bejelentés rendjét szabalyozo torvény
ellenére a hidnyos bejelentés miatt a nyilvantartott adatok messze elmaradtak a vart értéktol. A
teriileti képviseleti rendszer kiépitése az ANTSZ megyei intézeteit vezetd tiszti f&orvosok
tamogatasaval valosult meg. A VRONY teriileti képviselok a felligyelet munkatarsai altal
szervezett oktatasban vettek részt, €s a megszerzett ismeretekbdl sikeres vizsgalt tettek. Hivatalos
miikodésiik elismeréseként megbizolevéllel rendelkeznek.
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Az ANTSZ-ben dolgozd epidemiologusoknak, mint intézményi kapcsolattartd
személyeknek hataskoriiknél fogva modjuk van a bejelentési kotelezettségre vonatkozo
jogszabaly érvényesitésére.

A nagyszamu adatbejelentdvel kialakitott személyes kontaktus jelentosen javitia a
bejelentett adatok mennyiségét és mindségét. A teriileti képviselok legfontosabb feladata a
bejelentési fegyelem fenntartasa és a feliigyeleti tevékenységben valo részvétel.

A teriileti képviselok tobbsége folyamatosan magas szinvonalu, elkdtelezett munkat
végez. A velesziiletett fejlodési rendellenességek bejelentési ardnya a rendszer elinditdsa Ota

lényegesen javult csaknem valamennyi megyében, régidban.

VRONY teriileti 6sszekoték 2010-ben

Megye

VRONY Teriileti képviselo

Hajda-Bihar Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Matolayné Szabo Eva, Zsitnyar Péter
Dr. Majoros Méria

Veszprém Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Hériszt Katalin
Hauckné Palinkas Krisztina

Heves Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Kovacs Istvan Zoltan

Békés Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Klimentné Keszthelyi Magdolna

Borsod-Abatj-Zemplén Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatdsi Szerve

Snellenperger Tiinde
Dr. Papp Katalin

Tolna Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Sziics Maria

Komarom-Esztergom Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Kisfoldi Beata

Somogy Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Sz6116siné Maler Monika

Bacs-Kiskun Megyei Kormanyhivatal
Népegészsegiigyi Szakigazgatasi Szerve

Rozsavolgyi Agnes

Gy6r-Moson-Sopron Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Racz Krisztina

Zala Megyei Kormanyhivatal
Népegészsegiigyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Horvathné Jakab Anna

Nograd Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Ferenczné Antal Gabriella

Szabolcs-Szatmar-Bereg Megyei Kormanyhivatal
Népegészseégiigyi Szakigazgatasi Szerve

Sarudy Zoltanné

Baranya Megyei Kormanyhivatal
Népegészségiigyi Szakigazgatasi Szerve

Hidegné Kovacs Katalin

Csongrad Megyei Kormanyhivatal
Népegészségligyi Szakigazgatasi Szerve

Mako6 Marianna

Jasz-Nagykun-Szolnok Megyei Kormanyhivatal
Népegészsegiigyi Szakigazgatasi Szerve

Bordasné Ignacz I1diko

Vas Megyei Kormanyhivatal
Népegészségligyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Jagerné Dr. Szabo Erika

Fejér Megyei Kormanyhivatal
Népegészsegiigyi Szakigazgatasi Szerve

Németh Ferencné

Budapest Fovaros Kormanyhivatal
Népegészségligyi Szakigazgatasi Szerve

Dr. Szlcs Erzsébet

Pest megye
OEFI VRONY

Vamos Magdolna
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10. Kérések a bejelentéssel kapcsolatban

Kérjiik, hogy a kezeld-, illetve adatszolgaltatd orvos az érintett gyermekek egészségiigyi
kiskonyvében jegyezze be a velesziiletett fejlodési rendellenesség pontos diagnodzisat, tovabba
alairasdval és bélyegzdjével igazolja a VRONY bejelentést. Ezzel clkeriilhetd, hogy egy
rendellenességet tobb orvos is jelentsen. Kivanatos lenne, hogy a sziild tajékoztatasa is
megtorténjen a bejelentés torvényességérol. A hdziorvosok szamara a fél-, és 1 éves kori ,,statusz
vizsgalat” lehetové teszi a csecsemOkorban észlelt, esetlegesen nem jelentett fejlddési
rendellenességek bejelentésének potlasat.

Kérjlik az adatszolgaltatd orvosokat, hogy a velesziiletett fejlodési rendellenességeket az
eészlelést koveto egy héten beliil jelentsék. A felligyeletnek bizonyos fejlodési rendellenességeket
negyedévente kell jelentenie a nemzetkdzi szervezet felé. A VRONY nemzetkozi kotelezettsége
miatt fontos lenne, ha az aldbbi velesziiletett rendellenességek, kromoszoma-anomadliak és
sentinel artalmak észlelést kovetd, folyamatos bejelentésére kiillonds hangsulyt helyezzenek.

Kiemelt jelentéségii rendellenességek

Velesziiletett rendellenességek, kromoszoma artalmak és sentinel anomaliak

Anencephalia Microcephalia

Spina bifida Holoprosencephalia
Hydrocephalia Anophthalmia

Ajakhasadék Anophthalmia + microphthalmia
Ajak- és szajpadhasadék Choanalis atresia, bilateralis
Oesophagaus atresia Vékonybél atresia/stenosis
Anorectalis atresia Rejtettheréjliség
Hypospadiasis Meghatarozhatatlan nem
Végtagredukcids deformitas Epispadiasis
Omphalocele/Gastroschisis Holyag extrophia

Down-kor (az anyai életkor feltiintetésével) Cisztas vese

13-as triszomia Polydactylia (preaxialis)
18-as triszémia Felso és also végtag redukcio

Prune-Belli szindroma

A felsorolt fejlédési rendellenességeken és kromoszoma anomalidkon kiviil valamennyi
(major és minor, izolalt és multiplex) velesziiletett fejlédési rendellenesség folyamatos
bejelentését varjuk a VRONY-ba a prenatalis észleléstdl kezdve a gyermek egy éves koraig.
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A Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa
2010. évi adatainak értékelése
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A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek eldfordulasanak elemzése

Az 1. tablazat a velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek aranyat megyék
szerinti bontasban mutatja be 1992 és 2010 kozott. Az elemzett évben - hasonléan a megel6z6
nyolc évhez - a bejelentési gyakorisagot kétféle szamitasi modszer szerint adtuk meg:

- az Osszes sziiletésre, vagyis az élvesziiletésekre és a késdi magzati halalozasokra

- ¢lvesziiletésekre ¢s az Osszes (korai + kozépidOs + késéi) magzati haldlozasra
vonatkoztatva.

A tablazatban az 1992-2001 év értékei csak a régi szamitasi mod szerint szerepelnek,
viszont a 2002-2010 kozott a metodikai modositas hatasanak értékelése céljabol mind a régi,
mind az 0j gyakorlatnak megfeleld értékeket feltlintettiik (ez utdobbi *-gal jeldlve, illetve
zarojelben).

A VRONY éves jelentésben az iddsoros elemzések soran a régi moddszer alapjan
szamolt adatokat hasznaljuk, a 2010. év adatainak elemzésekor, valamint a 2009. évi adatok
2010. év adataival valo osszehasonlitaskor pedig az 01j gyakorlatnak megfelel6 modszert.

Az adatmindség javitasa érdekében és a nemzetkdzi gyakorlatnak megfeleléen 2008-
tol a BNO-10 rendszerbdl csak a Q csoportba tartozo diagnozisokat vessziik figyelembe. A
korabbi évekkel valdé Gsszehasonlitas érdekében 2007-ben a velesziiletett fejlodési
rendellenességgel bejelentett esetek aranyat kétféleképpen jelentettiik meg:

(1) (*)-gal jelolt oszlopban a megyék korabban kozolt, teljes adatbazisra vonatkozo
bejelentési aranyat,

(2) (**)-gal jelolve a megyéknek csak a Q-s diagnozisokat tartalmazé bejelentési
aranyat.

A Dbejelentések orszagos aranya 2010-ben (51,6 ezrelék) 4,6 ezrelékponttal volt
nagyobb az el6z6 évben észlelt bejelentési aranynal (47,0 ezrelék) (1. abra).
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9 A 2007-es adat a Q BNO diagnozisok mellett az addig gytjtott tobbi rendellenességet is tartalmazza

1. abra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardnya, 1992-2010

A bejelentések aranyanak az utobbi években tapasztalt jelentds ndvekedése nem
feltétlentil jelenti a fejlodési rendellenességek prevalencidjanak emelkedését. Az emelkedés

hatterében elsdsorban a bejelentési fegyelem javulasa, a prenatalis diagnosztikai médszerek
fejlodése €s alkalmazasanak egyre szélesebb kort elterjedése all.
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A bejelentések aranyanak valtozasat az egyes megyékben egyrészt (1) az orszagos
atlaghoz képest, masrészt (2) az el6z6 évhez viszonyitva elemezziik. A két 6sszehasonlito
modszer koziil az eldbbi, vagyis az orszadgos atlaghoz vald viszonyitds soran a megyék
bejelentési aranyat a 2010-es év orszagos atlaganak gyakorisdgahoz hasonlitjuk. Az utobbi,
azaz a 2009-es évhez valo viszonyitas soran a velesziiletett rendellenességek gyakorisaganak
valtozasat értékeljiik, ami az egyes megyék bejelentési hatékonysaganak mindségét is tiikrozi.
Az egyes esetek megyénkénti besorolasa az anya lakohelye szerint tortént.

(1) Az egyes megyékben észlelt velesziiletett rendellenességek bejelentési aranya
2010-ben a korabbi évekhez hasonldan jelentds eltéréseket mutatott, a gyakorisagok igen
sz¢les hatarok kozott (minimum érték: 24,7;maximum érték: 117,4 ezrelék) valtoztak.

A bejelentések aranya kiemelkedéen magas volt Bdcs-Kiskun (117,4 ezrelék) Vas
(84,9 ezrelék) és Heves (80,8 ezrelék) megyékben.

Az orszagos atlagot szignifikinsan meghaladé érték jellemezte Somogy (77,4
ezrelék) Baranya (73,1 ezrelék), Komdrom-Esztergom (71,5 ezrelék), Tolna (64,2 ezrelék),
Csongrad (61,8 ezrelék), Borsod-Abauj-Zemplén (61,6 ezrelék), Gydr-Moson-Sopron (59,7
ezrelék) megyéket.

Az orszagos atlagtol nem tért el szignifikansan a bejelentések aranya Veszprém
(58,8 ezrelék), Nogrdad (56,5 ezrelék), Zala (55,1 ezrelék), Békés (54,3 ezrelék) és Fejér (53,5
ezrelék), Hajdu-Bihar (47,6 ezrelék), Jasz-Nagykun-Szolnok (47,1 ezrelék) megyékben.

Az orszagos atlagtol szignifikansan Kkisebb bejelentési arany jellemezte, Szabolcs-
Szatmar-Bereg (45,0 ezrelék) megyét. A legkisebb aranyban Pest (29,0 ezrelék) megyébdl,
illetve Budapestrdl (24,7 ezrelék) érkezett bejelentés fejlddési rendellenességekrol (2. abra).
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Bacs-Kiskun
Gy6r-Moson-Sopron
Komarom-Esztergom

Borsod-Abauj-Zemplén
Jasz-Nagykun-Szolnok

Szabolcs-Szatmar-Bereg

2. dbra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardnya megyénként,2010

(2) A 20 tertileti egységb0l 13-ben novekedett a bejelentések aranya az el6zé évhez
viszonyitva. Kisebb mértékli csokkenés csak néhany megyére volt jellemzd és minddsze egy
megyében volt jelentdsebb mértékii a visszaesés.

A bejelentések aranyaban a legnagyobb mértéki — 40,3 ill. 35,9 ezrelékpont —
novekedést Vas és Bdacs-Kiskun megye mutatta. Az eldbbi teriileti egységben (Vas) a korabbi

21



Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

években az orszagos atlagnal jelentdsen kisebb aranyll volt bejelentés, az utdbbi (Bdcs-
Kiskun) megye esetében viszont a kiemelkedGen jo jelentési arany emelkedett tovabb.
Kiemelést érdemel még Somogy megye, ahol tobb mint 20 ezrelékpontos volt a ndvekedés.
10-20 kozotti  ezrelékpont novekedés mutatkozott Baranya, Jdsz-Nagykun-Szolnok,
Komdrom-Esztergom ¢és Szabolcs-Szatmar-Bereg megyékben. 5 és 10 kozotti ezrelékponttal
tobb esetet jelentettek Borsod-Abaij-Zemplén, Csongrad és Hajdu-Bihar megyékbdl, mig
Fejér és Zala megyékben 5 ezrelékpont alatti novekedés volt kimutathato.

A bejelentések aranyaban mutatkozé csokkenés mértéke 5 czrelékpont volt az
amugy is hidnyosan jelenté Budapesten. A csokkenés aranya 5 ezrelékpont alatt maradt
Veszprém, Heves, Tolna, Nograd, Pest és Békés megyékben. Egyedil Gyor-Moson-Sopron
megyében csokkent jelentosen (14,5 ezrelékponttal) a bejelentések aranya az el6z6 évhez
képest.

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikdnsan nincs eltérés
EE szignifikdnsan magasabb

3. abra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardanya megyék szerint az
orszagos dtlagtol valo szignifikans eltérés alapjan, 2010

A Feliigyelet célja a velesziiletett rendellenességek esetleges iddbeli €s térbeli
halmozddasok felismerése, de az adatok redlis értékelésének elengedhetetlen feltétele, hogy a
bejelentések szdma a valos értéknek feleljen meg.

A bejelentést szamos tényezd befolyasolja: az orvos elhivatottsdga, tudéasa, a
rendellenesség sulyossaga, a terhesség kimenetele (élvesziilottek nagyobb valdszinliséggel
keriilnek bejelentésre, mint a halvasziilottek, spontan vetéltek, indukalt vetélésre kertilt
magzatok), stb. Hazai és nemzetkdzi tanulmanyok alapjan sok velesziiletett fejlodési
rendellenesség gyakorisaga ismert, amelyek megfelelnek a varhato értéknek.

A nyilvantartds mindségének javitasa az adatszolgaltatok és adatfeldolgozok kozos
érdeke ¢és kozos célja, amely remélhetdleg az adatbazis egyre szélesebb korti hasznositasdban
is megmutatkozik.
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1. tablazat A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardnya ezrelékben megyék szerint 1992-2010 kézott

MEGYE 1992(1993(1994(1995|1996|1997|1998|1999(2000|2001| 2002 (*) | 2003 (*) | 2004 (*) | 2005 (*) | 2006 (*) | 2007 (¥) | 2007** (*) | 2008** (*) | 2009%* (*) | 2010%* (*)
Baranya 41,1(31,1(26,9(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) | 63,7 (53,8) | 60,2 (51,8) | 31,4 (26,7) | 27,9 (23,8) | 22,4 (19,0) | 55,3 (47,3) | 73,1 (62,2)
Bics-Kiskun 34,3|34,4(28,3(37,1(29,1|30,630,3|355|46,8|69,6 | 80,5 (68,8) | 85,8 (72,0) | 68,8 (58,7) | 107,6 (91,7) | 91,4 (78,4) | 82,5 (70,3) | 75,8 (64,7) | 76,1 (65,0) | 81,5 (68,7) |117,4 (98,7)
Békés 27,1(21,2|26,4(30,3|30,5|34,0(43,3|34,2(34,1|50,7 | 43,7 (37,3) | 62,6 (53,4) | 72,4 (61,7) | 59,6 (51,0) | 53,6 (44,4) |104,2 (88,2)|100,0 (84,6) | 39,3 (33,0) | 55,1 (46,8) | 54,3 (44,7)
Borsod-Abaij-Zemplén |20,9(29,0(26,1(28,4|25,6|23,0(24,8|25,6|23,6|35,6|36,1(30,7) | 42,8 (37,1) | 46,8 (39,9) | 35,2 (30,1) | 50,5 (43,4) | 59,0 (50,8) | 52,5 (45,2) | 51,3 (43,8) | 54,4 (46,3) | 61,6 (52,8)
Csongrad 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 (35,6) | 67,5 (57,6) | 78,3 (66,6) | 57,9 (48,9) | 54,8 (46,4) | 46,3 (39,3) | 45,9 (38,7) | 56,1 (47,3) | 61,8 (52,9)
Fejér 28,728,2(27,9(26,3(24,1|17,1|22,3|27,8|23,7(35,0| 47,2 (41,1) | 39,7 (34,2) | 40,1 (34,2) | 53,2 (45,5) | 36,6 (31,5) | 55,4 (48,2) | 51,2 (44.,6) | 61,3 (53,0) | 49,0 (42,2) | 53,5 (45,4)
Gyér-Moson-Sopron 17,6(21,6(31,8(28,9|28,3(19,1(23,9(29,4(22,9|34,5| 56,4 (48,1) | 61,1 (51,8) | 53,0 (45,1) | 51,0 (43,9) | 46,4 (39,8) | 48,5 (41,6) | 37,1 (31,8) | 53,1 (45,2) | 74,2 (63,1) | 59,7 (50,7)
Hajd-Bihar 15,3(13,2(154(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) | 86,4 (73,3) | 85,4 (72,5) | 54,3 (46,7) | 46,8 (40,3) | 48,3 (41,8) | 41,9 (35,5) | 47,6 (40,3)
Heves 39,443,4(39,1(44,9(36,8(30,1|29,4|32,1|40,5|42,4| 355 (31,0) | 35,0 (30,4) | 44,3 (37.8) | 36,1 (31,1) | 58,8 (49,8) | 81,8 (70,6) | 71,4 (61,7) |104,3 (89,3)| 84,0 (71,2) | 80,8 (69,1)
Jasz-Nagykun-Szolnok  [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) | 41,3 (35,2) | 39,3 (32,8) | 48,5 (41,0) | 48,4 (40,8) | 45,0 (38,0) | 40,2 (33,4) | 33,0 (27,7) | 47,1 (38,9)
Komarom-Esztergom  |20,2|21,0(18,3(30,2(22,2(10,9|18,2|17,7(28,5|40,7 | 40,9 (34,8) | 35,5 (30,4) | 50,8 (43,3) | 50,8 (43,2) | 60,2 (51,2) | 61,9 (52,5) | 55,6 (47,2) | 51,3 (42,9) | 57,4 (48,6) | 71,5 (59,9)
Négrad 259(24,8|36,8(35,9|34,3|29,9(27,9(22,8(23,6(19,7| 355 (30,6) | 68,6 (58,5) | 87,1 (74,3) | 61,9 (52,7) | 91,8 (77,5) | 72,6 (62,2) | 60,3 (51,7) | 49,9 (43,1) | 58,8 (49,8) | 56,5 (48,0)
Pest 17,0(13,3[16,0(24,5|19,9(13,4|14,8(18,2(22,3|21,5| 20,8 (18,0) | 23,7 (20,5) | 32,0 (27,2) | 39,0 (33,6) | 42,9 (37,1) | 34,6 (29,7) | 31,6 (27,1) | 33,8 (29.4) | 30,2 (25,6) | 29,0 (24,8)
Somogy 47.2|50,8(53,6 (43,8354 |19,4|21,9|39,6|41,4|34,9(38,3(32,9) | 29,9 (25.4) | 56,2 (47,9) | 59,6 (51,3) | 80,6 (68,2) | 54,0 (45,9) | 50,2 (42,6) | 40,7 (34,3) | 56,2 (47,0) | 77,4 (64.8)
Szabolcs-Szatmar-Bereg |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 (34,8) | 50,9 (43,6) | 52,8 (45,7) | 47,1 (40,7) | 43,3 (37,4) | 39,1 (33,7) | 31,7 (27,2) | 45,0 (37.9)
Tolna 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) | 46,9 (40,3) | 72,3 (60,8) | 40,2 (34,2) | 31,7 (27,0) | 32,0 (27,4) | 67,2 (57,0) | 64,2 (53,9)
Vas 17,8]14,0(17,1(13,7| 6,4 | 32 | 7.9 |58,6|61,8|47,5| 445 (38,4) | 40,2 (34,5) | 55,8 (47,6) | 45,1 (39,0) | 45,8 (39,6) | 47,0 (40,3) | 29,1 (24,9) | 35,1 (29,9) | 44,6 (38,0) | 84,9 (73 4)
Veszprém 48,6|43,0(54,9(36,0(23,5|21,640,5|43,7|40,8|70,8| 68,1 (57,5) | 66,5 (56,3) | 82,5 (70,4) | 90,7 (76,9) | 87,2 (73,4) | 65,6 (55,3) | 53,6 (45,2) | 48,7 (41,2) | 63,5 (53,3) | 58,8 (49,3)
Zala 27,3|349(31,7(24,3|26,4|20,4|28,1(289(30,6 39,9429 (36,9) | 41,6 (35,9) | 115,9(98,9) |142,4(122,7)|115,9(100,1) | 123,3(106,1)|117,1(100,8)| 84,7 (72,9) | 50,8 (43,4) | 55,1 (46,6)
Budapest 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) | 28,5 (24,2) | 29,0 (24.9) | 40,5 (34,8) | 33,3 (28,0) | 29,4 (24,8) | 35,1 (29,5) | 29,7 (25,0) | 24,7 (20,9)
Orszagos 25.8(23,7(25,1(28,6|22,5/16,8|21,4(26,5|27,1(33,1| 37,3 (31,9) | 38,3 (32,7) | 51,8 (44,1) | 54,3 (46,3) | 57,5 (49,0) | 52,9 (45,1) | 46,9 (40,0) | 46,0 (39,2) | 47,0 (39,9) | 51,6 (43,7)

1992-2010: velesziiletett rendellenességek / élvesziiletés+késdi magzati halalozas

*2002-2010: velesziiletett rendellenességek / élvesziiletés+ Osszes magzati halalozas

**2007-2010: BNO Q f&csoportba tartozé velesziiletett rendellenességek esetében

23




Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdgdanak alakulisa megyénként

Az 4. abra a velesziiletett rendellenességek bejelentési aranyat megyék szerinti
bontdsban mutatja be 1992 és 2010 kozott.

Baranya megyében a rendellenességek bejelentési aranya a kilencvenes évek
kozepéig meghaladta az orszagos atlagot, majd 1995-t61 - kozel tiz éven at - Kisebb-nagyobb
ingadozasokkal orszagos atlag alatt maradt. 2004-ben az ANTSZ-szel egyiittmiikodve
szakmai konzultaciora keriilt sor. Az ezt kovetd évben kozel egy-harmaddal nétt a bejelentett
esetek aranya, igy a bejelentési gyakorisag az orszagos atlagot is meghaladta. 2007-ben és
2008-ban a rendellenességek bejelentési aranya a felére esett vissza, amely a megyék kozotti
sorrendben a minimum értéknek felelt meg. A teriileti képviseld hatékony kézremiikodésének
koszonhetden mar 2009-ben is mintegy masfélszeresére ndtt a bejelentési arany az el6zo
évhez képest. 2010-ben a bejelentés ardnya mintegy 30%-al tovabb novekedett, amelynek
révén a targyévben észlelt 73,1 ezrelékes érték szignifikansan meghaladta az orszagos
dtlagot.

Bacs-Kiskun megye az elmult két évtized soran kivétel nélkiil az orszagos atlag felett
jelentette a velesziiletett rendellenességeket. 2001-t61 a teriileti képviselet és a hatékonyabb
kommunikécios kapcsolat kiépitésével a bejelentési fegyelem tovabb javult, st a gyakorisagi
mutaté tobb éven at meghaladta az orszdgos 4atlag kétszeresét. 2005-ben kiilondsen
nagyszamu bejelentés érkezett, és bar ez 2006-ban és 2007-ben minimalisan mérséklodott, a
bejelentési arany még mindig jelentdsen meghaladta az orszdgos dtlagot, ami nemzetkozi
viszonylatban is kimagaslonak tekintheto. A bejelentési arany 2009-ben tovabb fokozodott, de
még ezt is feliilmulta - tobb mint 40%-kal - a 2010-ben észlelt velesziiletett rendellenesség
arany. Bacs-Kiskun a 117,4 ezrelékes bejelentési arannyal a megyék kozott kimagasloan az
elsé helyen all.

Békés megycben a bejelentett rendellenességek aranya az 1995-2005 kozotti években
orszagos érték felett volt, és 2006-ban is alig maradt el az atlagtol. 2007-ben a bejelentések
aranya csaknem kétszeresére emelkedett, ezzel a legjobban jelenté megyék kozé keriilt. 2008-
ban ,,mélyrepiilés” kovetkezett be, mintegy 60 ezrelékkel csokkent a bejelentési hajlanddsag,
amely az orszagos atlagtol szignifikansan alacsonyabb. 2009-ben ismét jelentésen javult a
bejelentés szinvonala, ami orszagos atlag feletti értéket eredményezett. 2010-ben a
bejelentések aranya - minimalis csékkenés mutatva az elozo évhez képest - az orszagos dtlag
kozeli értéknek felelt meg.

Borsod-Abauj-Zemplén megye bejelentési aranya 1987-2007 kozott kisebb-nagyobb
ingadozasokkal atlag koriili volt, kivéve a 2005-6s évet. 2006-2009 kozott a bejelentett
fejlodési rendellenességek gyakorisdga novekedett a teriileti regionalis 6sszekotd kiemelkedd
munkéjanak eredményeként. 2010-ben tovabbi t6bb mint 10%-os bejelentési gyakorisag
novekedés eredményeként a targyévben észlelt érték szignifikansan meghaladta az orszagos
atlagot.

Csongrad megye bejelentési gyakorisaga mindig az orszagos atlagérték koriili (vagy
kissé alatta) volt. 2002-t61 kezdve javult az adatszolgaltatas. 2004-2005-ben magasan az
orszagos atlag felett jelentettek. 2006-2008 kozott a megyét az orszdgos szinttel megegyezd
bejelentési arany jellemezte. 2009-ben mintegy 20%-kal, 2010-ben tovibbi 10%-kal tobb
rendellenességet jelentettek be, és ez a 61,8 ezrelékes érték szignifikdnsan nagyobb az
orszagos atlagnal.

Fejér megyében a bejelentési arany a kétezres évek elejéig az orszagos atlag koriil
volt. 2004-ben ¢s 2006-ban ugyan kevesebb rendellenességet jelentettek, 2007-ben azonban
az észlelt rendellenességek bejelentési gyakorisaga majdnem 20 ezrelékponttal nétt az el6z6
évhez képest, és ezzel meghaladta az orszagos atlagot. 2008-ban tovabb javult a bejelentési
fegyelem, igy Fejér megye a kiemelkedden jol jelenté megyék kozé keriilt. Bdr a bejelentések
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aranyaban némi névekedés mutatkozott az el6z6 évhez képest, a 2010-ben észlelt
rendellenesség gyakorisag csak kismertékben haladta meg az orszagos atlagot.

Gyor-Moson-Sopron megyében a bejelentett rendellenességek aranya a kétezres
évekig orszagos atlag koriili volt, esetenként meghaladta az atlagot. Az adatszolgaltato
orvosokkal tortént szakmai konzultacionak koszonhetéen 2002-ben és 2003-ban joval az
orszagos atlag folé emelkedett a bejelentések aranya, az ezt kovetd években azonban
csokkenés mutatkozott. 2008-ban viszont az el6z6 évhez képest ismét jelentésen megndtt a
bejelentések szama, a gyakorisag szignifikansan feliilmutlta az orszagos atlagot. 2009-ben a
bejelentések aranyaban tovabbi jelentds ndvekedés mutatkozot, igy Gyor-Moson-Sopron a
74,2 ezrelékes értékkel a harmadik legjobban jelenté megye volt. Eppen ezért meglepd a
bejelentések aranyaban 2010-ben mutatkozo nagyardnyu, kozel 25%-os csokkenés, bar az
eszlelt 59,7%-os velesziiletett rendellenesség gyakorisag még mindig szignifikansan
meghaladta az orszdgos dtlagot.

Hajdu-Bihar megyére 2003-ig mélyen az orszagos szinvonal alatti bejelentési
fegyelem volt jellemz6. 2004-ben ugrasszertien megndtt a bejelentett fejlodési
rendellenességek aranya, és az orszagos atlagot meghaladd érték volt jellemzd 2005-ben és
2006-ban is. A pozitiv valtozasok hatterében egyrészt az adatbejelent6k szamara szervezett
munkaértekezlet eredményessége, masrészt a teriileti képviseleti rendszer hatékony mitkddése
allt. 2007-re ez a lendiilet megtort, €s a bejelentések ardnya az orszagos szintre esett vissza.
2009-ben ismét jelentds csokkenés mutatkozott, ami szignifikdnsan az orszagos érték alatti
mutatot eredményezett. Bar 2010-ben tobb mint 10%-kal t6bb rendellenességet jelentettek az
elozo évhez képest, a kapott gyakorisagi érték nem érte el az orszagos dtlagot.

Heves megye a kilencvenes években kifejezetten a jol jelentd megyék koz¢ tartozott,
orszagos atlag feletti gyakorisagi mutatokkal. 2002-tdl a bejelentések aranya az orszagos atlag
kortil volt, kivéve a 2005-0s évet. 2007-ben kozel 40%-kal nétt a bejeletések aranya. 2008-
ban és 2009-ben is Hevesbdl érkezett a legtobb bejelentés. 2010-ben a megyében észlelt 80,8
ezrelékes velesziiletett fejlodési rendellenesség arany a harmadik legmagasabb érték a teriileti
egysegek kozott és szignifikansan meghaladta az orszagos atlagot.

Jasz-Nagykun-Szolnok megyére a kilencvenes évek végéig orszagos atlag alatti
bejelentési gyakorisadg volt jellemzd. 2000-t8l javult a bejelentési fegyelem, igy a megyébdl
érkezett rendellenességek aranya tobb éven at kissé meghaladta az orszagos atlagot. 2004-t6l
ismét visszaesés tapasztalhatd, és a bejelentésre keriilt fejlédési rendellenességek gyakorisagi
mutatdja orszagos atlag ald kertilt. 2006-ban az el6z6 évhez viszonyitva kozel 10 szazalékos
volt a javulas, de még mindig nem érte el az orszagos atlagot. Ett6l kezdve évrél-évre
folyamatos csokkenés volt tapasztalhato, ami 2008-ban ¢és 2009-ben mar szignifikans
elmaradast eredményezett az orszagos atlagtol. Bdar 2010-ben tobb mint 40%-kal tobb
rendellenességet jelentettek a megyében, mint az el6z6 évben, a targyévben észlelt 47,1
ezrelékes gyakorisag elmaradt az orszagos atlagtol.

Komarom-Esztergom megye a kilencvenes években tobbé-kevésbé atlagosan vagy
atlagon alul jelentett. 2000-t6]1 az orszagos atlagnak megfeleld, vagy ezt kissé meghalado
bejelentési aranyok jellemezték. 2004-t61 az atlagértékkel parhuzamosan novekedett a
bejelentési arany, amely 2006-t6] meg is haladta azt. 2009-ben a bejelentési szinvonal tovabbi
javulasa révén az orszagos atlagnal szignifikdnsan tobb rendellenesség keriilt regisztralasra.
2010-ben meg nagyobb aranyban, mintegy 25%-kal nott a bejelentések aranya az el6z6 évhez
képest, igy Komdrom-Esztergom az észlelt 71,5 ezrelékes gyakorisaggal a legeredményebben
Jjelento megyék koziil a hatodik.

Nograd megye bejelentési gyakorisagara a nagyfoku ingadozas volt jellemzd. A 2001-
ben még az orszag egyik legrosszabbul jelentdé megyéi kozé tartozd Nogradban évrdl évre nott
a bejelentések aranya a kivaloan felépitett teriileti képviseleti rendszer, és a jol miikodo
kommunikacio eredményeként. 2007-ben Nograd az egyik legjobban jelentd teriileti egység
volt. Bar 2008-ban - az ¢l6z6 évhez viszonyitva - kevesebb bejelentés érkezett, 2009-ben
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ismét novekedés volt észlelhetd. 2010-ben a bejelentési gyakorisag kissé csokkent az el6zo
évhez képest, de a megyében észlelt 56,5 ezrelékes velesziiletett rendellenesség arany még igy
IS kozel 10%-kal meghaladta az orszdgos atlagot.

Pest megye bejelentési gyakorisdga a kilencvenes évek elejétél kezdve messze
elmaradt az orszagos atlagtol. 2002-2006 kozott egy lass, javuld tendencia volt
megfigyelhetd, de az észlelt gyakorisagi értékek mindig mélyen az orszagos alatt maradtak. A
2006-0s maximum értéket kovetden Pest megyében ismét évrdl évre csokkent a bejelentések
aranya, a 2010-ben észlelt 29,0 ezrelékes gyakorisag alig tobb mint a fele az orszagos
dtlagnatk.

Somogy megyét az elmult két évtized soran csaknem minden évben orszagos atlagot
meghaladé gyakorisagi mutatok jellemezték. 2006-ban kdzel 20 ezrelékponttal ndvekedett a
bejelentések gyakorisaga, és ezzel a legjobban jelentd teriileti egységek kozé keriilt. 2007-ben
viszont negativ fordulat tortént, és mar az orszagos atlagot csak minimalisan meghalad6 érték
volt jellemz6. 2009-ben viszont nagymértékben javult a bejelentési szinvonal, ami 2010-ben
tovabbi jelentos, mintegy 30%-kal bejelentési névekedést eredményezett. Az észlelt 77,4
ezrelékes értékkel Somogy a legeredményesebben jelenté megyék kozé tartozik.

Szabolcs-Szatmar-Bereg megyére korabban - néhany évtdl eltekintve - atlag koriili
bejelentési szinvonal volt jellemzd. Az elmult években a bejelentések aranyara emelkedd
tendencia volt jellemzd, ami kovette a javuld orszagos atlagot, bar azt nem érte el. 2008-ban a
bejelentések aranya szignifikdnsan alacsonyabb volt az orszagos atlagnal. 2009-ben tovabb
romlott a bejelentési hajlandosag, az észlelt 31,7 ezrelékes érték nagymértékben elmaradt az
orszagos atlagtol. Bar 2010-ben tobb mint 40%-kal emelkedett a bejelentett velesziiletett
rendellenességek gyakorisiga az el6z6 évhez képest, az észlelt 45 ezrelékes értek
szignifikansan elmaradt az orszagostol.

Tolna megye bejelentési gyakorisagara a kilencvenes években atlag koriili ingadozas
volt jellemzd. A 2000-ben észlelt pozitiv valtozast kovetden Tolna a kiemelkedden jol jelentd
megyék kozé tartozott. A bejelentések aranya 2004-ben és 2006-ban meghaladta az orszagos
atlagot. Eppen ezért meglepd, hogy 2007-ben a bejelentett fejlédési rendellenességek aranya
tobb mint 10 ezrelékponttal maradt el az orszagos atlagtol. 2008-ban az atlagtol vald
elmaradds tovabb fokozodott, az eltérés erdsen szignifikdns volt. A teriileti VRONY
0sszekotd munkajanak koszonhetden 2009-ben megkétszerez0dott a bejelentések aranya, igy
a 67,2 ezrelékes értékkel nemcsak szignifikansan meghaladta az orszagos atlagot, de a megye
a legjobban jelent6k ko6zé keriilt. 2010-ben ugyan mintegy 5%-kal csokkent a bejelentések
aranya 2009-hez képest, de Tolna tovdabbra is szignifikansan az orszdgos atlag felett jol
jelento megyék kozé sorolhato.

Vas megyében a kilencvenes évek kdzepén a rendellenességek bejelentési szinvonala
rendkiviil alacsony volt. Az adatszolgaltaté orvosokkal tortént konzultaciot kovetd évben,
1999-ben, a megyében a bejelentési fegyelem ugrasszeriien javult, és ez a kiemelkedden jo
szinvonal volt jellemz6 2004-ig. Az azt kovetd években visszaesés mutatkozott. 2007-t61
ismét javuld tendencia volt megfigyelhetd de atlag alatti értékekkel. 2009-ben viszont a
gyakorisdg nem tért el szignifikdnsan az orszagos értéktdl. 2010-ben 44,6 ezrelékrol 84,9
ezrelékre, mintegy 90%-kal nétt a bejelentések ardnya.

Veszprém megye a vizsgalt iddszak kezdetétdl a kiemelkedden jol jelentd megyék
kozé tartozott és 2007-ig az adatszolgaltatasat tekintve az élvonalban jart. Az észlelt
gyakorisagi értékek 2007-2008-ban kissé visszaestek és az orszagos atlaghoz kozelitettek.
2009-ben az adatszolgaltatok ismét nagyobb mértékben tettek eleget a bejelentési
kotelezettségnek, ennek kovetkeztében ujra a legjobban jelenté megyék kozé keriilt. 2010-ben
kisse visszaesett a bejelentési arany az elozé évhez képest, ennek ellenére az észlelt 58,8
ezrelékes velesziiletett fejlodési rendellenesség gyakorisag tobb mint 10%-kal meghaladta az
orszdagos adtlagot.
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Zala megye 2003-ig az orszagos atlagnak megfelelé gyakorisaggal jelentett. A 2003-
as szakmai értekezlet eredményeképpen nagymértékii javult a bejelentési fegyelem. Azéta
folyamatosan orszagos atlag feletti értékek voltak jellemzéek. 2008-ban a velesziiletett
rendellenességek gyakorisaga kozel kétszerese volt az orszagos atlagnak. 2009-ben t6bb mint
egy-harmadaval csokkent az arany, amely mar nem tért el az orszagos atlagtol. Bar 2010-ben
kismértékii javulas volt észlelheto a bejelentések terén, az 55,1 ezrelékes gyakorisag nem volt
szignifikansan magasabb az orszagos atlagértéknél.

A budapesti adatszolgaltatok a 20 éves vizsgalati periodusban mindig az orszagos
atlag alatti szinten jelentettek. Kivételt képez az 1995-6s év, amikor aktiv esetfelkutatas
tortént. 2004-ben — az adatszolgaltatd orvosok szamara szervezett munkaértekezleten
elhangzottak eredményeképpen — a bejelentési arany valamelyest javult. 2006-t61 nagyobb
mértékii esetbejelentés mutatkozott, amelyben jelentds szerepe volt az ij VRONY képviseld
munkdjanak. A regisztralt budapesti adatok szamanak novekedése annak is koszonhetd, hogy
néhany févarosi sziilészeti és gyermekgydgyaszati intézmény a VRONY rendelkezésére
bocsatotta elektronikus adatait, amelyek azonban tobb valtozo tekintetében meglehetsen
hianyosak. 2008-ban ugyan kisfoku javulas volt észlelhetd, de 2009-ben a bejelentési arany
ismét visszaesett a 2007-es szintre. 2010-ben tovabb folytatodott a negativ tendencia,
amelynek kovetkeztében a bejelentett velesziiletett rendellenességek aranya (24,7 ezrelék) az

orszagos datlag felét se érte el

A kialakult helyzet

siirgds megoldast igényel.

4. abra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisaganak alakuldsa
megyénként 1992-2010 kozott
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A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisigdanak elemzése BNO-10
szerint

A 2. tablazat a Betegségek Nemzetkozi Osztalyozasa 10. revizidja (BNO-10) szerinti
bontasban mutatja be a velesziiletett rendellenességgel bejelentett gyermekek/magzatok
esetszamat ¢és el6forduldsi gyakorisagat a VRONY adatai alapjan. A gyakorisagi mutatok
értékelése két kiilonbozo szamitas alapjan tortént:

(1) * élvesziiletések és a késdi magzati haldlozdsok (halvasziiletések) szama (Osszes
sziiletés 2010-ben: 90 722)

(2) ** az élvesziiletések és az dsszes (korai, kozépidos és késdi) magzati haldlozds
(107 045) szerint

A VRONY bejelentés targyat elsdsorban a morfoldgiai, anatomiai elvaltozassal bird
velesziiletett fejlodési rendellenességek képezik, amelyek a BNO-10 alapjan a Q00-Q99-es
f6- és alcsoportokba sorolhatok. A kordbbi években néhany mas BNO focsoportba tartozo
rendellenesség (pl. rosszindulatu daganatos betegségek, sérvek, perinatalis korban keletkezo
dllapotok, egyéb minor anomdaliak, stb.) is szerepelt a bejelentésre kotelezett velesziiletett
anomaliak kozott. 2008-t0l ezek nem keriilnek értékelésre és 2010-t6l az elektronikus
bejelentés sem teszi lehetové regisztralasukat.

2010-ben Osszesen 4683 fejlodési rendellenes esetet jelentettek be a VRONY-ba. A
prevalencia értéket az Osszes sziiletésre (€lvesziiletés + késéi magzati haldlozas) szamitva a
velesziiletett fejlodési rendellenességek gyakorisdga 51,62 ezrelék, a korai és kozépidds
magzati halalozast is figyelembe véve 43,75 ezrelék volt.

A VRONY 2010. évi adatai alapjan az aldbbi fejlédési rendellenességek voltak
hazénkban a leggyakoribbak (el6forduldsuk >1 ezrelék):

- Pitvari sovényhiany (389 eset, 4,29 %o)
- Izolalt komplex sziv- és érrendszeri rendellenességek (298 eset, 3,28 %o)
- Tobbszoros fejlodési rendellenességek (287 eset, 3,17 %o)
(beleértve a random kombinaciokat)
- Hypospadiasis (281 eset, 3,10 %o)
- Down-szindréma (188 eset, 2,08 %o)
- Velesziiletett nem daganatos anyajegy (183 eset, 2,02 %o)
- Kamrai sévényhiany (171 eset, 1,88 %o)
- Ankyloglossia (168 eset, 1,85%o)
- Vese velesziiletett fejlodési rendellenessége, k.m.n. (166 eset, 1,83%o)
- Nem descendalt here (151 eset, 1,67%o)
- Nyelv egyéb fejlodési rendellenességei (144 eset, 1,59%o)
- Nyitott ductus arteriosus (117 eset, 1,29%o)
- Dongalab (112 eset, 1,23%o)

A leggyakrabban észlelt fejlodési rendellenességek eléfordulasaban és sorrendjében
csak kisfoku valtozas tortént az el6z6 évhez képest. 2010-ben is a sziv-és érrendszeri
rendellenességek, a tobbszoros fejlodési rendellenességek (beleértve két rendellenesség
random kombindciojat), a hypospadiasis, a Down-szindréoma, a kamrai sévényhiany, a vese
k.m.n. velesziiletett fejlédési rendellenességei, a nem descendalt here, a nyitott ductus
arteriosus és a dongalab voltak a leggyakoribbak.
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2. tablazat A velesziiletett rendellenességQel bejelentett esetek szama és gyakorisaga BNO-

10 szerint fenotipus alapjin

BNO kod [Fejlédési rendellenesség megnevezése Esetszam|Ezrelék* |Ezrelék**
Q0000 Agvyvel6hiany 3 0.03 0.03
Q0010 Koponya- és gerinchasadék 3 0.03 0.03
00020 Kisagyhiany 1 0,01 0.01
00100 Frontalis agyveldsérv 0 0.00 0.00
00120 Tarkotaji agyveldsérv 1 0.01 0.01
Q0180 Egvéb helven 1év6 agyveldsérv 0 0,00 0.00
Q0190 Agyvelésérv, k.m.n 5 0.06 0.05
002 Kisfejiiség 12 0.13 011
00300 A Svlvius-csatorna rendellenességei 3 0.03 0.03
Q0310 A Magendie- és Luschka-nvil4s atresidia 0 0,00 0,00
00390 Velesziiletett vizfejliség. k.m.n 31 0.34 0.29
Q0400 A kérgestest velesziiletett rendellenességei 4 0.04 0.04
00420 Elbéagvhiany 1 0.01 0.01
Q0430 Az agyveldallomany csokkenésével jard egvéb allapotok 1 0.01 0.01
Q0460 Velesziiletett agyi cystdk 14 0.15 0.13
Q0480 Az agy egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 12 0.13 0.11
00490 Az agy k.m.n velesziiletett feilddési rendellenessége 7 0.08 0.07
Q0500 Gerinchasadék a nvaki szakaszon, vizfejliséggel 1 0,01 0,01
Q0520 Gerinchasadék az 4gvéki szakaszon, vizfejliséggel 4 0.04 0.04
00530 Gerinchasadék a keresztcsonti szakaszon. vizfeitiséggel 3 0.03 0.03
00540 K.m.n. gerinchasadék vizfeitiséggel 0 0.00 0.00
Q0550 Gerinchasadék a nyaki szakaszon. vizfejliség nélkiil 0 0,00 0.00
Q0560 Gerinchasadék a mellkasii szakaszon, vizfejliség nélkiil 2 0,02 0,02
00570 Gerinchasadék az dgvéki szakaszon. vizfejliség nélkiil 1 0.01 0.01
00580 Gerinchasadék a keresztcsonti szakaszon vizfeiliség nélkiil 3 0.03 0.03
Q0590 Gerinchasadék, k.m.n 10 0.11 0,09
Q0630 A cauda equina egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q0640 Hvdromvelia 0 0.00 0,00
00680 A gerincveld egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
Q0690 A gericveld velesziiletett rendellenessége., k. m. n. 1 0,01 0,01
Q0700 Arnold-Chiari syndroma 0 0,00 0.00
00780 Az idegrendszer egyéb meghatarozott velesziiletett feilédési rendellenességei 22 0.24 0.21
00790 Az idegrendszer k.m.n. velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
1zolalt komplex, idegrendszert érintd rendellenesség 10 0,11 0,09
Q1000 Velesziiletett ptosis 4 0.04 0.04
Q1030 A szemhéj egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q1050 A konnycsatorna velesziiletett elzarodasa és sziikiilete 1 0,01 0,01
Q1060 A konnvyszervek egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q1070 A szemiireg velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0,02
Q1110 Egvéb eredetii szemhiany 1 0,01 0,01
Q1120 Kisszemtiség 0 0,00 0,00
01130 Nagyszemiiség 0 0,00 0,00
Q1200 Velesziiletett sziirkehalyog 9 0.10 0.08
Q1210 A szemlencse velesziiletett helyzeti rendellenessége 0 0,00 0,00
Q1300 Szivarvanvhartya-coloboma 0 0,00 0,00
Q1310 Szivarvanvhartya hiany 0 0,00 0,00
Q1320 A szivarvanvhartva egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q1330 Velesziiletett szaruhartya homaly 1 0,01 0,01
Q1340 A szaruhartya egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q1380 A szem eliilsé szegmentijének egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q1390 A szem eliils6 szegmentiének velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q1400 Az livegtest velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q1410 Az ideghartva velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q1420 A latdéidegfd velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q1480 A szem hatulsé szegmentiének egvéb velesziiletett rendelleneségei 0 0,00 0.00
Q1500 Velesziiletett zoldhalyog 3 0,03 0,03
Q1580 A szem egyéb meghatarozott rendellenességei 0 0,00 0,00
Q1590 A szem velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 2 0.02 0.02
Izolalt komplex. szemet érintd rendellenesség 13 0.14 0.12
01600 A fiilkagvld velesziiletett hidnva 3 0,03 0,03
Q1610 A kiils6 halldjarat velesziiletett hidnva, elzarodasa, sziikiilete 2 0,02 0,02
Q1650 A belséfiil velesziiletett rendellenessége 0 0,00 0.00
Q1690 A fiil hallascsokkensét okozod. velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 2 0.02 0.02
Q1700 Jarulékos fiil 17 0,19 0,16
Q1720 Kisfiilliség 0 0,00 0.00
Q1730 Egvéb modon szabalytalan alaka fiil 1 0.01 0,01
Q1740 A ful helyzeti rendellenessége 1 0.01 0.01
Q1750 Elallo filkagyld 1 0,01 0,01
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Q1780 A fiil egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 13 0,14 0.12
Q1790 A fil velesziiletett rendellenessége, k.m.n 10 011 0.09

1zolalt komplex, fiilet érintd rendellenesség 0 0,00 0,00
01800 Koboltyuiv eredett iireg. sipoly. tdmld 4 0.04 0.04
Q1810 Fiil el6tti tireg és tomld 15 0.17 0.14
Q1820 A kopoltvuiv egvéb rendellenességei 0 0,00 0.00
Q1850 Kisszajtisag 0 0.00 0.00
Q1880 Az arc és nyak egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 33 0.36 031
01890 Az arc és nvak velesziiletett rendellenessége. k.m.n 12 0.13 011
Q2000 Ko6z06s artérias torzs 1 0,01 0,01
Q2010 Kettés kiszajadzasa jobb kamra 1 0,01 0,01
02030 Nagyvartériak teljes transpositidja 3 0.03 0.03
02040 Egykamraiu sziv 1 0.01 0.01
02080 A sziviiregek és 9sszekottetéseik egvéb vekesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
02090 A sziviiregek és Osszekottetéseik velesziiletett rendellenessége, k.m.n 6 0,07 0.06
02100 Kamrai sdvénvhiany 171 1.88 1,60
02110 Pitvari sévénvhidny 389 4,29 3.63
02120 Pitvar-kamrai s6vénvhidnv 11 0.12 0.10
02130 Fallot-tetralogia 12 0.13 011
02140 Aortopulmondlis septumdefectus 0 0.00 0.00
02180 A szivsovénvek egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
02190 A szivsdvény velesziiletett rendellenessége, k.m.n 1 0,01 0,01
Q2200 A tiidéverdér billenty(l atresidja 0 0,00 0.00
02210 A tiidéverdér billentvii velesziiletett sziikiilete 18 0.20 0.17
02220 A tiidéverdér billentvii velesziiletett elégtelensége 0 0.00 0.00
02230 A tlidéver6ér billentyii egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
02240 A haromhegyii billentvii velesziiletett sziikiilete 1 0,01 0,01
02250 Ebstein-anomalia 1 0.01 0,01
02260 Hvpoplasias jobb sziv-syndroma 1 0.01 0.01
02280 A haromhegyvii billentyii egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
02290 A haromhegyvii billentvii velesziiletett rendellenessége, k.m.n 1 0,01 0,01
02300 Az aortabillentvii velesziiletett sziikiilete 6 0.07 0.06
02310 Az aortabillentvii velesziiletett elégtelensége 1 0.01 0.01
02320 A kéthegvii billentvii velesziiletett sziikiilete 1 0,01 0,01
Q2330 A kéthegvii billentvil velesziiletett elégtelensége 7 0,08 0,07
02340 Hvpovlasiss bal sziv-syndroma 12 0.13 0.11
02380 Az aorta és kéthegvi billentviik egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
02390 Az aorta- és kéthegvli billentyiik velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 1 0,01 0.01
Q2400 Dextrocardia 1 0,01 0,01
Q2450 A koszoruerek rendellenessége 0 0,00 0,00
Q2460 Velesziiletett pitvar-kamrai block 0 0,00 0,00
02480 A sziv egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 21 0.23 0,20
02490 A sziv velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 30 0,33 0,28
Q2500 Nyitott ductus arteriosus 117 1,29 1,09
02510 Coarctatio aortae 3 0.03 0.03
02520 Az aorta velesziiletett elzarodasa 0 0,00 0,00
Q2530 Aortasziikiilet 2 0,02 0,02
Q2540 Az aorta egyéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q2560 A tiid8ver8ér sziikiilete 8 0,09 0,07
Q2570 A tiidover6ér egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q2580 A nagvartéridk egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q2590 A nagyartériak velesziiletett rendellenessége, k.m.n 1 0,01 0,01
Q2610 Perzisztal6 bal véna cava superior 1 0,01 0,01
02620 A tiidévénak teljes transpositidja 2 0,02 0.02
02630 A tlidévénak részleges transpositidia 2 0,02 0.02
Q2700 A koldokverdér hianya vagy hypoplasiaja 12 0,13 0,11
Q2720 A vesearteria egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
02730 Periférias arterio-venosus rendellenesség 0 0,00 0.00
Q2740 Velesziletett visszértdgulat 0 0.00 0.00
Q2780 A periférias érrendszer egyvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q2790 A periférias érrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n 2 0,02 0,02
02820 Az aqyi erek arterio-venosus rendellenessége 1 0,01 0.01
02830 Az agvi erek egyéb rendellenességei 2 0.02 0,02
Q2880 A keringési szervrendszer egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q2890 A keringési szervrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n 11 0,12 0,10

Izolalt komplex. keringési rendszert érintd rendellenesség 298 3.28 2,78
Q3000 Choana elzarodas 3 0,03 0.03
Q3010 Az orr hidnva vagy csokkent fejlettsége 0 0,00 0,00
Q3080 Az orr egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q3090 Az orr velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 1 0,01 0.01
03110 Velesziiletett subglotticus sziikiilet 1 0,01 0.01
Q3140 Velesziiletett (gége eredetit) stridor 40 0,44 0,37
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03180 A géoe egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
03190 A gége velesziiletett rendellenessége, k.m.n 0 0.00 0.00
03210 A 1égcs6 egvéb velesziiletett rendellenességei 6 0,07 0.06
03230 Velesziiletett horgdsziikiilet 8 0.09 0.07
03240 A horegd egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
Q3300 Velesziiletett cystas tidd 1 0.01 0,01
03320 A tlid6 sequestratioja 0 0,00 0.00
03360 A tiid6 hvpo- és dvsplasija 4 0.04 0.04
03380 A tid6 egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
03390 A tiid0 velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q3400 Mellhartyva-rendellenesség 0 0,00 0,00
03410 Velesziiletett mediastinalis cvsta 1 0.01 0.01
03480 A 1éoz6rendszer egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
Q3490 A 1égzbrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 0 0.00 0,00
1zolalt komplex, 1égzdrendszert érintd rendellenesség 7 0,08 0,07
03500 A keménvszaipad kétoldali hasadéka 1 0.01 0.01
03510 A keménvszaipad egvoldali hasadéka 2 0.02 0.02
Q3520 A lagyszaipad kétoldali hasadéka 1 0,01 0,01
Q3530 A lagyszaipad egvoldali hasadéka 3 0.03 0.03
03540 A lagy- és keménvszaipad egviittes kétoldali hasadéka 2 0.02 0.02
03550 A lagy- és keménvszaipad egviittes egvoldali hasadéka 0 0.00 0.00
Q3560 Szaipadhasadék. kozépvonali 11 0.12 0,10
Q3570 Hasadt nyelvcsap 1 0,01 0,01
03580 Szajpadhasadék. kétoldali, k.m.n 2 0.02 0.02
03590 Szajpadhasadék. egvoldali, k.m.n 11 0.12 0.10
Q3600 Ajakhasadék, kétoldali 5 0,06 0,05
Q3610 Ajakhasadék, kézépvonali 1 0,01 0,01
03690 Aiakhasadék. egvoldali 27 0.30 0.25
03700 Keménvszinad-aiakhasadék. kétoldali 1 0.01 0.01
Q3710 Keményszaipad-ajakhasadék. egyoldali 3 0,03 0,03
Q3720 Lagyszaipad- és ajakhasadék. kétoldali 2 0,02 0.02
03730 Lagyszaipad- és ajakhasadék. egvoldali 0 0.00 0.00
03740 Keménvyszaipad-. lagyszajpad- és ajakhasadék. kétoldali 5 0.06 0.05
Q3750 Keménvyszaipad-, lagyszaipad- és ajakhasadék. egvoldali 6 0,07 0.06
Q3780 Szaijpad-ajakhasadék. kétoldali, k.m.n. 8 0,09 0,07
03790 Szaipad-aiakhasadék. egvoldali. k.m.n 4 0.04 0.04
03800 Az aiak m.n.o. velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
Q3810 Ankyloaglossia 168 1.85 1,57
Q3820 Nagynvelviiség (macroglossia) 4 0.04 0,04
Q3830 A nvelv egyéb velesziiletett rendellenességei 144 1,59 1,35
Q3840 A nvalmirigyvek és vezetékeik velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q3850 A szaipad m.n.o. velesziiletett rendellenességei 3 0.03 0,03
Q3860 A sz4j egvéb velesziiletett rendellenességei 3 0.03 0,03
Q3880 A garat egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q3900 A nvel6csb atresiaja sipoly nélkiil 3 0,03 0,03
Q3910 A nvel6es6 atresidja 1égcsé-nveléeso sipollval 9 0,10 0,08
Q3920 Velesziiletett 1égcsd-nveldesd sipoly atresia nélkiil 1 0.01 0,01
Q3930 Velesziiletett nveldcsdsziikiilet, strictura 2 0,02 0,02
Q3980 A nvel6écesd egvéb velesziiletett rendellenesséqgei 2 0,02 0,02
Q3990 A nvel6éeso velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 0 0,00 0,00
Q4000 Velesziiletett, hypertrophias pylorus sziikiilet 12 0.13 0.11
Q4010 Velesziiletett hiatus-hernia 1 0,01 0,01
Q4020 A gvomor egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q4030 A gyomor velesziiletett rendellenességei, k.m.n 1 0.01 0,01
Q4080 A tdpcsatorna felsd szakaszdnak egvéb. meghatérozott velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0,02
Q4090 A tapcsatorna felsd szakaszanak velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 0 0,00 0,00
Q4100 A patkdbél velesziiletett hianva, elzarodasa, sziikiilete 7 0,08 0,07
04110 Az éhbél velesziiletett hianva, elzarddasa, sziikiilete 0 0,00 0.00
04120 A csipbbél velesziiletett hidnva.elzarédasa, sziikiilete 1 0,01 0.01
04180 Vékonybél egyvéb meghatirozott részeinek velesziiletett hidnva, elzardédasa, sziikiilete 4 0,04 0,04
Q4190 Vékonybél k.m.n. szakaszanak velesziiletett hianva, elzarodasa. sziikiilete 1 0,01 0.01
04200 A végbél velesziiletett hidnvya. elzarodasa, szlikiilete, sipollval 5 0,06 0,05
04210 A végbél velesziiletett hidnvya. elzarddasa. sziikiilete sipoly nélkiil 4 0.04 0.04
Q4220 A végbélnvilas velesziiletett hianvya, elzarodasa, sziikiilete, sipollyal 5 0,06 0,05
Q4230 A végbélnvilas velesziiletett hianvya, elzarédasa, sziikiilete, sipoly nélkiil 5 0,06 0,05
04290 A vastagbél meghatarozatlan szakaszanak velesziiletett hidnva. elzarddasa. sziikiilete 1 0,01 0,01
Q4300 Meckel-gurdély 0 0,00 0,00
Q4310 Hirschsprung-féle betegség 3 0,03 0.03
Q4320 A vastagbél egvéb velesziiletett miikodési rendellenességei 0 0,00 0,00
Q4330 A bél velesziiletett fixatids rendellenességei 2 0,02 0,02
Q4340 Bél-kett0zottség 0 0,00 0,00
Q4350 Ectopias végbélnyilas 5 0,06 0,05
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04360 A végbél. végbélnyilas velesziiletett sipolva 2 0,02 0.02
04380 A belek egvéb, meghatarozott velesziiletett rendellenességei 7 0,08 0,07
04390 A belek velesziiletett rendellenessége., k.m.n 7 0.08 0,07
04400 Epehdlvag agenesia. aplasia és hypoplasia 1 0.01 0.01
04410 Az epehdlvag egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
04420 Az epeutak elzarddisa 0 0.00 0.00
04430 Az epeutak velesziiletett sziikiilete és stricturaja 0 0,00 0.00
04440 Ko6z6s epevezeték (choledochus) cysta 0 0.00 0.00
04450 Az epeutak egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
Q4460 Tomlds méjbetegség 0 0.00 0.00
Q4470 A méj egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0.03 0.03
04580 Az emésztOrendszer egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 12 0.13 0.11
1zolalt komplex. emésztérendszert érintd rendellenesség 5 0.06 0.05
Q5010 Petefészek-tomlé (fejlédési rendellenességként) 3 0.03 0,03
05020 Velesziiletett petefészek-csavarodas 0 0,00 0.00
05030 A petefészek egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
05230 Imperforalt sziizhartya 1 0.01 0.01
05240 A hiively egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
05250 A szemérem ajkak &sszendvése 2 0,02 0,02
05260 A csikld velesziiletett rendellenessége 0 0.00 0.00
05270 A szeméremtest egvéb velesziiletett rendellenéssegei 0 0.00 0.00
05280 A n6i nemi szervek egvéb megjeldlt velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
05290 A ndi nemi szervek velesziiletett rendellenessége, k.m.n 3 0,03 0,03
1zolalt komplex. nemi szerveket érintd rendellenesség 1 0.01 0.01
05300 Ectopias here 1 0.01 0.01
Q5310 Nem descendalt here, egyoldali 117 1,29 1,09
Q5320 Nem descendalt here, kétoldali 25 0.28 0,23
05390 Nem descendalt here. k.m.n 9 0.10 0.08
05400 Hyvpospadiasis a makkon 113 1.25 1.06
Q5410 Hypospadiasis a penisen 47 0,52 0,44
Q5420 Hypospadiasis a penisen és herezacskon 7 0,08 0,07
05430 Hypospadiasis a giton 1 0.01 0.01
05480 Egvéb hvpospadiasis 13 0.14 0.12
Q5490 Hypospadiasis, k.m.n. 100 1,10 0,93
Q5500 A here hidnva és aplasiaja 6 0,07 0,06
05510 A here és herezacsko hypoplasiaia 1 0.01 0.01
05520 A here és herezacsko egvéb velesziiletett rendellenességei 22 0.24 0.21
Q5540 Az onddvezeték.onddholvag.mellékhere és prostata egyvéb velesziiletett rendellen. 0 0.00 0.00
Q5560 A himvessz6 egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q5580 A him ivarszervek egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q5590 A him ivarszervek k.m.n. velesziiletett rendellenessége 4 0,04 0.04
GAM komplex 5 0,06 0,05
Q5600 Hermaphroditismus m.n.o. 0 0,00 0,00
Q5610 Him pseudohermaphroditismus m.n.o. 0 0,00 0,00
Q5620 N6i pseudohermaphroditismus m.n.o. 0 0,00 0,00
Q5640 Bizonvtalan nemiiség. k.m.n. 3 0,03 0,03
Q6000 A vese egyoldali agenesise 16 0,18 0,15
Q6010 Mindkét vese agenesise 3 0,03 0,03
Q6020 A vese agenesise, k.m.n. 5 0.06 0.05
Q6030 Az egvik vese hypoplasiaja 6 0,07 0.06
Q6040 Mindkét vese hypoplasiaja 0 0,00 0,00
Q6050 Vesehypoplasia, k.m.n. 4 0.04 0,04
Q6060 Potter-syndroma 3 0,03 0.03
Q6100 Velesziiletett solitaer vesecysta 6 0,07 0.06
06110 Polvcystas vese. gyermekkori tipus 4 0.04 0,04
Q6120 Polycystas vese, feln6ttkori tipus 0 0,00 0,00
06130 Polvcystas vese, k.m.n 5 0,06 0,05
06140 Vese-dysplasia 2 0.02 0,02
06150 Medullaris cystas vese 3 0,03 0,03
Q6180 Egvéb cystas vesebetegségoek 2 0,02 0,02
Q6190 Cystas vesebetegség, k.m.n 5 0,06 0,05
06200 Velesziiletett zsdkvese (hydronephrosis) 23 0.25 0.21
06210 A hligyvezeték atresiia és sziikiilete 7 0.08 0,07
06220 Velesziiletett megaloureter 2 0,02 0,02
Q6230 A vesemedence és hugyvezeték egyéb, elzarédassal jard rendellenességei 17 0,19 0,16
06250 Kettés hugyvezeték 2 0.02 0,02
Q6270 Velesziiletett vesico-uretero-renalis reflux 4 0,04 0.04
Q6280 A htigyvezeték egyéb velesziiletett rendellenességei 9 0,10 0,08
Q6300 Jarulékos vese 2 0,02 0,02
06310 Lebenvezett, dsszeolvadt és patkd vese 6 0,07 0.06
06320 Ectopids vese 3 0.03 0,03
06330 Hyperplasias és 6rias vese 1 0,01 0,01
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BNO kod [Fejlédési rendellenesség megnevezése Esetszam|Ezrelék* |Ezrelék**
06380 A vese egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 60 0.66 0.56
06390 A vese velesziiletett rendellenessége, k.m.n 166 1.83 1,55
Q6400 Epispadiasis 2 0.02 0.02
06410 A hagyhdlyag extrophiaja 1 0.01 0.01
06420 Velesziiletett hatsé hiigyesd billentyiik 0 0.00 0.00
06430 A hoélvagnvak és higyesé egvéb atresiaja és sziikiilete 2 0,02 0,02
06440 Urachus rendellenesség 0 0,00 0.00
06460 Velesziiletett holvagdiverticulum 0 0.00 0.00
06470 A holvag és hligyesb egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0.01
06480 A htigyrendszer egyéb meghatirozott velesziiletett rendellenességei 5 0,06 0,05
06490 A hugvrendszer rendellenessége, k.m.n 59 0,65 0,55
1zolalt komplex. hugyrendszert érintd rendellenesség 14 0.15 0.13
06500 A csip6 velesziiletett egvoldali dislocatidia 8 0.09 0.07
06510 A csipb velesziiletett kétoldali dislocatidia 5 0.06 0.05
06520 A csip0 velesziiletett k.m.n. dislocatidja 1 0,01 0,01
06530 A csipd velesziiletett egyvoldali subluxatioia 25 0.28 0.23
06540 A csipb velesziiletett kétoldali subluxatidia 8 0.09 0.07
06550 A csip6 velesziiletett k.m.n. subluxatidja 2 0,02 0,02
Q6560 Instabil csipd 21 0.23 0.20
06580 A csipd egvéb velesziiletett deformitasai 70 0.77 0.65
06590 A csipd velesziiletett deformitisa. k.m.n 14 0.15 0.13
Q6600 Dongalab (pes equinovarus) 112 1,23 1.05
Q6610 Pes calcaneovarus 4 0,04 0.04
06620 A 1abkozépcsontok varus allasa 2 0.02 0.02
06630 A lébak egvéb. varus jellegii velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
Q6640 Pes calcaneovalqus 3 0,03 0,03
Q6650 Velesziiletett ladtalp 4 0,04 0,04
06660 A 14b egvéb velesziiletett. valgus jellegli deformitdsai 4 0.04 0.04
06680 A 1ab egvéb velesziiletett deformitasai 12 0.13 011
Q6690 A labak rendellenessége. k.m.n 9 0.10 0.08
Q6700 Arc-aszimmetria 1 0,01 0,01
06720 Hosszufeiliség 0 0.00 0.00
06740 A koponva. arc és allkapocs egvéb velesziiletett rendellenességei 8 0.09 0.07
Q6750 A gerinc velesziiletett deformitasa 0 0,00 0.00
Q6760 Pectus excavatum 12 0,13 011
Q6770 Pectus carinatum 0 0.00 0,00
06780 A mellkas egvéb velesziiletett deformitasai 4 0.04 0.04
Q6800 A fejbiccentd izom velesziiletett deformitasa 56 0,62 0,52
Q6810 A kéz velesziiletett deformitdsa 3 0.03 0,03
Q6820 A térd velesziiletett deformitasa 1 0,01 0,01
Q6840 A sipcsont és szarkapocscsont velesziiletett gorbiilete 0 0,00 0,00
Q6880 Egvéb meghatarozott velesziiletett csont-izom deformitasok 1 0.01 0.01
Q6900 Jarulékos uji(-ak) 33 0,36 0,31
Q6910 Jarulékos hiivelvkuji(-ak) 4 0,04 0.04
06920 Jarulékos labuji(-ak) 5 0,06 0,05
Q6990 Polydactylia, k.m.m. 23 0,25 0,21
Q7000 Osszendtt uijak 30 0,33 0,28
Q7010 Uszohartyas uijjak 2 0,02 0,02
Q7020 Osszenétt labuiiak 24 0,26 0,22
Q7030 Uszohartyas labujiak 8 0.09 0,07
Q7040 Polysyndactylia 8 0,09 0,07
Q7090 Ujjak 6sszendvése, k.m.n 11 0,12 0,10
Q7100 A felsé végtag(-0k) velesziiletett teljes hidnya 0 0,00 0,00
Q7110 A felkar és alkar velesziiletett hidnvya. a kéz meglétével 0 0,00 0.00
Q7130 Kéz és uiji(-ak) velesziiletett hidnya 8 0.09 0,07
Q7140 Az orsbcsont megrovidiilése 0 0,00 0,00
Q7160 Rékollé-kéz 2 0,02 0,02
Q7180 A felsd végtag(-ok) egyéb redukcids defektusai 3 0,03 0.03
Q7190 A fels6 végtag redukcids defektusa. k.m.n. 2 0,02 0.02
Q7230 A 14b és labujj(-ak) velesziiletett hianva 2 0,02 0.02
Q7240 A combcsont megrovidiilése 2 0,02 0,02
Q7280 Az also6 véetag(-ok)egyéb redukcids defektusai 0 0,00 0.00
Q7290 Az alsé végtag redukcids defektusa, k.m.n. 1 0,01 0.01
Q7300 Nem meghatarozott végtag(-ok) velesziiletett hidnva 0 0,00 0,00
Q7310 Nem meghatarozott végtag(-ok) proximalis végének hidnva 0 0,00 0,00
Q7380 Nem meaghatarozott végtag(-ok) egvéb redukcids defektusai 0 0,00 0.00
Q7400 A felsé végtagok és vallov egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q7410 A térd velesziiletett rendellenessége 0 0,00 0,00
Q7420 Az alsé végtag(-ok) és medencedv egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q7430 Arthroaryposis multiplex congenita 1 0,01 0,01
Q7480 Egvéb meghatirozott velesziiletett végtagrendellenességek 0 0,00 0.00
Q7490 A végtag(-ok) k.m.n. velesziiletett rendellenessége 4 0,04 0,04
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Izolalt komplex. végtagokat érintd rendellenesség 19 0.21 0.18
Q7500 Koponvavarratok velesziiletett elcsontosodasa (craniosynostosis) 4 0,04 0.04
Q7510 Dysostosis craniofacialis 0 0.00 0.00
Q7530 Nagyfeiliség 3 0.03 0.03
Q7550 Dysostosis oculomandibularis 0 0.00 0.00
Q7580 Az aqy- és arckoponvacsontok egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenessége 11 0,12 0.10
Q7590 Az aqy- és arckoponvacsontok k.m.n. velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q7600 Reitett gerinchasadék (spina bifida occulta) 10 0.11 0.09
Q7640 A gerincoszlop egvéb velesziiletett. scoliosissal nem tarsuld rendellenességei 0 0.00 0.00
Q7660 A bordak egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q7670 A szegycsont velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q7690 A csontos mellkas velesziiletett rendellenessége. k.m.n 0 0.00 0.00
Q7700 A porcfeilédés hianva (achondrogenesis) 0 0.00 0.00
Q7710 Thanatophoricus révid alkat 3 0,03 0,03
Q7720 Ro6vid borda syndroma 0 0,00 0.00
Q7730 Chondrodysplasia punctata 0 0.00 0,00
Q7740 A porcképz6dés hidnya (achondroplasia) 1 0,01 0,01
Q7780 Egvéb osteo-chondrodysplasia a csdvescsontok és gerinc ndvekedési defektusaival 0 0,00 0.00
Q7790 Osteo-chondrodysplasia a csdvescsontok és gerinc novekedési defektusaval, k.m.n 2 0.02 0,02
Q7800 Osteogenesis imperfecta 1 0.01 0,01
Q7880 Egvéb meghatarozott osteochondrodysplasidk 1 0.01 0.01
Q7890 Nem meghatarozott osteochondrodysplasia 0 0,00 0.00
Q7900 Velesziiletett rekesz-sérv 22 0.24 0.21
Q7910 A rekeszizom egvéb velesziiletett rendellenességei 3 0.03 0.03
Q7920 Exomphalos 8 0.09 0,07
Q7930 Gastroschisis 5 0,06 0,05
Q7950 A hasfal egvéb velesziiletett rendellenességei 8 0,09 0,07
Q7980 A csont- és izomrendszer egvéb velesziiletett rendellenességei 5 0.06 0.05
Q7990 A csont- és izomrendszer velesziiletett rendellenessége. k.m.n 2 0.02 0.02
Izolalt komplex. csont- és izomrendszer rendellenesség 6 0,07 0.06
Multiplex tartasi postural asszociacid 3 0,03 0,03
Q8000 Ichthvosis congenita 0 0.00 0,00
08080 Egvéb velesziiletett ichthyosis 0 0.00 0.00
Q8090 Velesziiletett ichthyosis. k.m.n 1 0.01 0,01
08120 Epidermolysis bullosa dystrophica 0 0,00 0,00
08190 Epidermolysis bullosa, k.m.n. 1 0.01 0,01
08200 Orékletes lvmphoedema 0 0.00 0.00
08220 Mastocytosis 0 0,00 0,00
Q8230 Bérpigment-tultengés 6 0,07 0.06
Q8240 Ectodermalis dysplasia (izzaddssal nem jard) 0 0,00 0,00
Q8250 Velesziiletett, nem daganatos anvajegy 183 2,02 1,71
08280 A bér egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 49 0.54 0.46
08290 A bor velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 45 0,50 0.42
08310 Jarulékos emld 5 0,06 0,05
08320 A mellbimb6 hidnya 3 0,03 0,03
Q8330 Jarulékos mellbimbo 41 0.45 0,38
Q8380 Az emld egvéb velesziiletett rendellenesséoei 3 0.03 0,03
Q8390 Az eml0 velesziiletett rendellenessége, k.m.n 0 0,00 0,00
Q8400 Velesziiletett alopecia 0 0,00 0,00
Q8420 A hajzat/sz0rzet egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q8460 A kormok egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q8480 A kiiltakar6 egyéb, meghatarozott velesziiletett rendellenességei 6 0,07 0,06
Q8490 A kiiltakar6 velesziiletett rendellenességei, k.m.n 4 0,04 0.04
Izolalt komplex. kiiltakard rendellenesség 0 0,00 0.00
Q8500 Neurofibromatosis (benignus) 1 0,01 0,01
Q8510 GO6bos agykeménvyedés (sclerosis tuberosa) 1 0,01 0,01
Q8580 Egyéb, m.n.o. phakomatosisok 3 0.03 0.03
Q8590 Phakomatosis, k.m.n. 2 0,02 0,02
Q8600 Magzati alkohol-syndroma (torzulassal) 1 0,01 0,01
08680 Egvéb, ismert kiilsé okra visszavezethetd velesziiletett malformatids syndromak 1 0,01 0,01
Q8700 Foéként az arc kiilalakjat érintd velesziiletett malformatids syndromak 8 0,09 0,07
Q8710 Féként alacsonyndvéssel kapcsolatos velesziiletett malformatiés syndromak 1 0.01 0,01
Q8720 Foként a végtagokat érint§ velesziiletett malformatids syndromak 11 0.12 0.10
Q8740 Marfan-syndroma 0 0.00 0.00
Q8750 Egvéb velesziiletett malformatidés syndromék, egvéb csontvaz-eltérésekkel 1 0,01 0,01
Q8780 Egvéb meghatarozott, m.n.o. velesziiletett malformatids syndromak 6 0,07 0.06
Q8900 A 1ép velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q8910 A mellékvese velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
08920 Egvéb belso elvalasztasi mirigyek velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q8930 Situs inversus 2 0,02 0,02
08940 Osszenétt ikrek 0 0.00 0.00
08980 Egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességek 4 0,04 0,04
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08990 Velesziiletett rendellenesség., k.m.n. 6 0,07 0.06
Q9000 Trisomia 21, meioticus, non-disjunctids tipus 143 1,58 1,34
Q9010 Trisomia 21, mosaicismus, (mitoticus, non-disjunctids tipus) 6 0,07 0.06
09020 Trisomia 21, translocatids tipus 2 0.02 0.02
Q9090 Down-syndroma, k.m.n. 37 0.41 0,35
09100 Trisomia 18, meioticus, non-disiunctigs tipus 25 0.28 0.23
09120 Trisomia 18. translocatio 0 0.00 0.00
09130 Edwards-svndroma. k.m.n. 5 0.06 0.05
09140 Trisomia 13, meioticus, non-disjunctids 13 0,14 0.12
Q9150 Trisomia 13, mosaicismus (mitoticus, non-disjunctios) 0 0,00 0.00
Q9160 Trisomia 13, translocatio 0 0.00 0.00
Q9170 Patau-syndroma, k.m.n. 3 0,03 0,03
09220 Nagvyobb chromosomarészt érinté részleges trisomia 0 0.00 0.00
09230 Kisebb chromosomarészt érinté részleges trisomia 0 0,00 0,00
09260 Szamfeletti marker chromosomak 2 0,02 0,02
09270 Triploidia és polyploidia 1 0.01 0.01
09280 Az autosomdk egyéb meghatirozott trisomidi és részleges trisomidi 3 0.03 0.03
09290 Az autosomak k.m.n. trisomiaja és részleges trisomiaja 0 0,00 0,00
Q9310 Teljes chromosoma monosomia mosaicismus, (mitoticus, non-disjunctios) 0 0,00 0.00
09320 Dicentricus vagy gviiris chromosoma 0 0.00 0.00
09330 A 4. chromosoma révid karianak torése 0 0.00 0.00
Q9340 Az 5. chromosoma rovid karjanak torése 1 0,01 0,01
Q9350 Egvéb chromosomarészek torése 0 0,00 0.00
09380 Az autosomdk egvéb torései 0 0.00 0.00
09390 Az autosomék tdrése. k.m.n 0 0.00 0.00
Q9510 Chromosoma inversio normal egvénben 0 0,00 0.00
Q9520 Kiegyensulvozott autosomalis dtrendez8dés beteg egyénben 0 0,00 0.00
09590 Kiegvensulvozott atrendezddés és strukturalis marker, k.m.n 1 0.01 0.01
Q9600 45, X karyotypus 2 0.02 0,02
Q9610 46, X karyotypus iso (Xa) 0 0,00 0,00
Q9630 45, X/46XX vagy XY mosaicismus 0 0,00 0,00
09640 Mosaicismus. 45. X/egvéb seitvonal(ak) kéros nemi chromosomaval 1 0.01 0.01
09680 Turner-syndroma egvéb valtozatai 2 0.02 0.02
Q9690 Turner-syndroma, k.m.n. 9 0,10 0,08
Q9700 47, XXX karyotypus 1 0,01 0,01
09720 Mosaicismus. valtozo szamu X-chromosoma vonallal 0 0.00 0.00
09730 Nonemti egvén 46.XY karvotipussal 1 0.01 0.01
Q9800 Klinefelter-syndroma, karyotipus 47, XXY 5 0,06 0,05
Q9810 Klinefelter-syndroma, férfi, ketténél t6bb X chromosomaval 0 0,00 0,00
Q9840 Klinefelter-syndroma, k.m.n. 1 0,01 0,01
Q9850 47. XYY karvotipus 2 0,02 0,02
Q9870 Férfi. a nemi chromosoma mosaicismuséval 0 0.00 0.00
Q9880 Egvéb meghatarozott nemi chromosoma rendellenességek férfi fenotipus mellett 2 0.02 0.02
Q9890 Nemi chromosoma rendellenesség, férfi fenotipus, k.m.n 0 0,00 0,00
Q9900 46, XX/46, XY chimera 1 0,01 0,01
Q9910 46. XX valddi hermaphrodita 0 0,00 0,00
09920 Torékeny X-chromosoma 0 0,00 0,00
Q9980 Egvéb meghatarozott chromosoma-rendellenességek 3 0,03 0,03
Q9990 Chromosoma-rendellenesség, k.m.n 1 0,01 0,01
Random kombinacid 174 1,92 1,63
Schisis asszociacid 2 0.02 0.02
Multiplex congenitalis anomaliak 113 1,25 1,06
Osszesen 4683 51,62 43,75

* A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga az élvesziiletésre és kés6i magzati halalozasra vonatkoztatva
** A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga az élvesziiletésre és dsszes magzati haldlozasra vonatkoztatva

Az élvesziletések szama, 2010: 90 335 Forras:KSH
A kés6i magzati halalozas szama, 2010: 387 Forras:KSH
Az 0sszes magzati halalozas szama, 2010: 16 710 Forras:KSH
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A bejelentett BNO-10 Q fiécsoporti rendellenességek gyakorisaganak elemzése

A 3. tablazat a Betegségek Nemzetk6zi Osztalyozasa 10. revizioja (BNO-10) szerinti
bontasban mutatja be a velesziiletett rendellenességek esetszamat és ezrelékes eldfordulésat.

Abban kiilonbozik a 2. tdablazattol, hogy valamennyi bejelentett fejlodési
rendellenesség figyelembe vételével késziilt, fiiggetleniil attdl, hogy az érintett egyénben
izolalt vagy multiplex eldforduldsu volt. 1lyen analizis a korabbi években nem tortént, de
2008-t61 az elemzés kiterjesztésre keriilt az egyes rendellenességek valods eléfordulasat jobban
tikroz6 modszerre is. A gyakorisagi értékek meghatarozasa a 2. tablazat értékelésénél
leirtakkal megegyezden tortént.

A fejlédési rendellenességgel bejelentett 4561 esetnek 5952 BNO10-es Q csoportba
tartozé koddal leirhato velesziiletett artalma volt. A prevalencia értékeket az dsszes sziiletésre
(€lvesziiletés + kés61 magzati halalozas) szamitva a velesziiletett fejlodési rendellenességek
gyakorisaga 65,61 ezrelék, a korai és kdzépidds magzati haldalozast is figyelembe véve 55,60
ezrelék volt.

A 2010-ben észlelt 6sszes bejelentett fejlédési rendellenesség gyakorisagi sorrendje
BNO kéd szerint (el6fordulasuk >1 ezrelék) a kdvetkezd:

Q2110 Pitvari s6vényhiany (734 eset, 8,19 %o)
Q2100 Kamrai sovényhidny (341 eset, 3,76 %o)
Q5400-Q5490 Hypospadiasis (311 eset, 3,42 %o)
Q2500 Nyitott ductus arteriosus (306 eset, 3,37 %o)
Q6390 Vese velesziiletett rendell. k.m.n. (221 eset, 2,44 %o)
Q8250 Velesziil. nem daganatos anyajegy (193 eset, 2,13 %o)
Q9000- Q9090 Down-szindroma (188 eset, 2,08 %o)
Q3810 Ankyloglossia (187 eset, 2,06 %o)
Q5310- Q5390 Nem descendalt here (176 eset, 1,94 %o)
Q3830 Nyelv egyéb velesziiletett rendellenességei (156 eset, 1,72 %o)
Q6600 Dongalab (131 eset, 1,44 %o)

Az Osszes bejelentett rendellenesség szerinti értékelés soran tovabbra is a szivfejlodési
rendellenességek, a hypospadiasis, a vese velesziiletett rendellenességei, a velesziiletett nem
daganatos anyajegy, a Down-szindréoma, az ankyloglossia, a nem descendalt here és a
dongaldab allnak vezetdé helyen, és az el6z6 évhez képest csak a sorrendet tekintve
tapasztalhato kisfokt valtozas.
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3. tablazat A bejelentett BNO-10 Q ficsoporti rendellenességek szdama és gyakorisdga

BNO koéd |Fejlodési rendellenesség megnevezése Esetszam |Ezrelék* |Ezrelék**

Q0000 Agvvel6hiany 4 0.04 0.04
00010 Koponya- és gerinchasadék 4 0.04 0.04
00020 Kisagvhiany 1 0.01 0.01
Q0100 Frontalis agyvelGsérv 0 0,00 0,00
Q0110 Nasofrontalis agyvel§sérv 1 0,01 0,01
00120 Tarkotaji agyveldsérv 2 0.02 0.02
00180 Egvéb helven 1év6 agyveldsérv 0 0.00 0.00
Q0190 Agyvelésérv, k.m.n 6 0,07 0.06
Q02 Kisfejiiség 20 0,22 0.19
00300 A Svlvius-csatorna rendellenességei 3 0.03 0.03
00310 A Maaendie- és Luschka-nvil4s atresidja 2 0.02 0.02
00390 Velesziiletett vizfejliség. k.m.n 45 0,50 0.42
Q0400 A kérgestest velesziiletett rendellenességei 12 0,13 011
00410 A szagldkaréi hidnva 4 0.04 0.04
00420 Elbéagvhiany 1 0.01 0.01
Q0430 Az agyvelballomany csokkenésével jard egyéb allapotok 6 0,07 0.06
Q0450 Meaalencephalia 1 0,01 0.01
00460 Velesziiletett agvi cvstak 21 0.23 0.20
00480 Az agy egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 21 0.23 0.20
Q0490 Az agy k.m.n velesziiletett fejl6dési rendellenessége 12 0.13 0.11
Q0500 Gerinchasadék a nvaki szakaszon. vizfejliséggel 1 0,01 0,01
Q0510 Gerinchasadék a mellkasi szakaszon. vizfeitiséggel 0 0.00 0.00
00520 Gerinchasadék az 4gvéki szakaszon. vizfeiliséggel 5 0.06 0.05
Q0530 Gerinchasadék a keresztcsonti szakaszon, vizfeiliséggel 4 0.04 0,04
00540 K.m.n. gerinchasadék vizfeitiséggel 0 0,00 0,00
00550 Gerinchasadék a nvaki szakaszon, vizfejliség nélkiil 1 0.01 0.01
00560 Gerinchasadék a mellkasii szakaszon. vizfejliség nélkiil 2 0.02 0.02
Q0570 Gerinchasadék az 4gvéki szakaszon, vizfejliség nélkiil 2 0,02 0,02
Q0580 Gerinchasadék a keresztcsonti szakaszon vizfejliség nélkiil 3 0,03 0,03
00590 Gerinchasadék. k.m.n 12 0.13 011
00630 A cauda equina egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
Q0640 Hydromvelia 0 0,00 0,00
Q0680 A gerincveld egyéb meghatirozott velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
00690 A gericveld velesziiletett rendellenessége. k. m. n. 1 0.01 0.01
Q0700 Arnold-Chiari syndroma 0 0.00 0,00
Q0780 Az idegrendszer egvéb meghatarozott velesziiletett fejl6dési rendellenességei 30 0,33 0,28
Q0790 Az idegrendszer k.m.n. velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q1000 Velesziiletett ptosis 5 0,06 0,05
Q1030 A szemhéj egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q1050 A konnvcsatorna velesziiletett elzadrddasa és sziikiilete 1 0,01 0.01
Q1060 A konnyszervek egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q1070 A szemiireg velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q1100 Tomlds szemgolyd 1 0,01 0,01
Q1110 Egvéb eredetii szemhiany 4 0.04 0.04
Q1120 Kisszemiiség 12 0.13 011
Q1130 Nagyszemiiség 0 0,00 0,00
Q1200 Velesziiletett sziirkehalyog 18 0,20 0,17
Q1210 A szemlencse velesziiletett helyzeti rendellenessége 0 0,00 0,00
01220 Szemlencse coloboma 2 0,02 0,02
Q1230 Velesziiletett szemlencsehiany 0 0,00 0,00
Q1240 Golydalaku szemlencse 0 0,00 0,00
Q1300 Szivarvanvhartya-coloboma 2 0,02 0.02
Q1310 Szivarvanvhartya hiany 0 0,00 0.00
Q1320 A szivarvanvhartya egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q1330 Velesziiletett szaruhartya homaly 1 0,01 0,01
Q1340 A szaruhartva egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q1380 A szem eliilsé szegmentiének egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0.03
01390 A szem eliilsé szegmentijének velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 8 0,09 0,07
Q1400 Az livegtest velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q1410 Az ideghértva velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
Q1420 A latdéidegfd velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0.03
Q1430 Az érhartya velesziiletett rendellenessége 2 0,02 0,02
Q1480 A szem hatulsé szegmentiének egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q1490 A szem hatulsé szegmentiének velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 1 0,01 0.01
Q1500 Velesziiletett zoldhalyog 4 0,04 0.04
Q1580 A szem egyéb meghatarozott rendellenességei 2 0,02 0,02
Q1590 A szem velesziiletett rendellenessége, k.m.n 4 0,04 0,04
Q1600 A fiilkagvld velesziiletett hidnya 3 0,03 0,03
Q1610 A kiils6 hallojarat velesziiletett hianva, elzarédasa, sziikiilete 3 0,03 0,03
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Q1650 A belséfiil velesziiletett rendellenessége 0 0.00 0.00
Q1650 A bels6fiil velesziiletett rendellenessége 0 0,00 0.00
01690 A fiil hallascsokkensét okozod. velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 5 0,06 0.05
Q1700 Jarulékos fiil 19 0.21 0.18
Q1720 Kisflliiség 1 0.01 0.01
Q1730 Egvéb mddon szabalytalan alaki fiil 2 0,02 0,02
Q1740 A fiil helyzeti rendellenessége 3 0,03 0,03
Q1750 Elallo filkagyld 1 0.01 0.01
Q1780 A fiil egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 20 0.22 0.19
Q1790 A fil velesziiletett rendellenessége, k.m.n 12 0.13 0,11
Q1800 Kopoltyiiv eredetii iireg, sipoly, tomld 5 0,06 0.05
01810 Fiil el6tti tireg és tomlé 18 0.20 0.17
01820 A kopoltvaiv egvéb rendellenességei 1 0.01 0.01
Q1830 Nvaki kiiszohartva 0 0.00 0.00
Q1850 Kisszajtisag 1 0,01 0.01
01880 Az arc és nyak egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 38 0.42 0.35
01890 Az arc és nvak velesziiletett rendellenessége. k.m.n 15 0.17 0.14
Q2000 Ko6z06s artérias torzs 5 0,06 0,05
Q2010 Kettés kiszajadzasa jobb kamra 11 0,12 0.10
02020 Kettds kiszdiadzasa bal kamra 0 0.00 0.00
02030 Nagyvartériak teljes transpositidja 26 0.29 0.24
Q2040 Egykamraiu sziv 3 0,03 0,03
Q2050 Koros pitvar-kamrai 8sszekottetés 2 0,02 0.02
02060 A pitvari fiilcsék isomerismusa 0 0.00 0.00
02080 A sziviiregek és §sszekdttetéseik egvéb vekesziiletett rendellenességei 6 0.07 0.06
Q2090 A sziviiregek és Osszekottetéseik velesziletett rendellenessége, k.m.n. 14 0,15 0.13
Q2100 Kamrai sgvénvhiany 341 3.76 3.19
02110 Pitvari sévénvhidny 743 8.19 6.94
02120 Pitvar-kamrai sévénvhianv 31 0.34 0.29
Q2130 Fallot-tetralogia 33 0,36 0,31
02140 Aortopulmonalis septumdefectus 0 0,00 0,00
02180 A szivsovénvek egvéb velesziiletett rendellenességei 5 0.06 0.05
02190 A szivsovény velesziiletett rendellenessége. k.m.n 1 0.01 0.01
Q2200 A tiidéverdér billenty(l atresidja 9 0,10 0.08
02210 A tiidéverdér billentyii velesziiletett sziikiilete 57 0,63 0,53
02220 A tiidéverdér billentvii velesziiletett elégtelensége 2 0.02 0.02
02230 A tiidoverdér billentyii egyvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
02240 A haromhegyvii billentyii velesziiletett szlikiilete 2 0,02 0.02
02250 Ebstein-anomalia 1 0,01 0,01
Q2260 Hypoplasiés jobb sziv-syndroma 3 0,03 0,03
Q2280 A haromhegyvii billentyii egyéb velesziiletett rendellenességei 11 0,12 0,10
02290 A haromhegyvii billentvii velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 5 0,06 0,05
Q2300 Az aortabillentyii velesziiletett sziikiilete 15 0.17 0.14
Q2310 Az aortabillentyii velesziiletett elégtelensége 2 0,02 0,02
Q2320 A kéthegvii billentvii velesziiletett sziikiilete 3 0,03 0,03
Q2330 A kéthegvii billentvil velesziiletett elégtelensége 14 0.15 013
02340 Hypoplasias bal sziv-syndroma 23 0,25 0,21
Q2380 Az aorta és kéthegyii billentyiik egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q2390 Az aorta- és kéthegyii billentyiik velesziiletett rendellenessége, k.m.n 6 0,07 0,06
Q2400 Dextrocardia 4 0,04 0.04
02410 Levocardia 0 0,00 0,00
Q2420 Harompitvaru sziv 0 0,00 0,00
Q2430 A tiidGveréér infundibularis sziikiilete 2 0,02 0,02
02450 A koszoruerek rendellenessége 0 0,00 0.00
Q2460 Velesziiletett pitvar-kamrai block 5 0,06 0,05
02480 A sziv egvéb meghatirozott velesziiletett rendellenességei 39 043 0,36
Q2490 A sziv velesziiletett rendellenessége, k.m.n 40 0,44 0,37
02500 Nyitott ductus arteriosus 306 3,37 2,86
02510 Coarctatio aortae 26 0,29 0.24
02520 Az aorta velesziiletett elzarodasa 1 0,01 0,01
02530 Aortasziikiilet 8 0,09 0,07
Q2540 Az aorta egvéb velesziiletett rendellenességei 10 0,11 0.09
Q2550 A tiidOverdér atresidja 8 0,09 0,07
Q2560 A tiidéverdér sziikiilete 27 0,30 0,25
Q2570 A tiidéverbér egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
02580 A nagvartéridk egvéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
02590 A nagvartériak velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 2 0,02 0.02
02600 A 16 gviijt6ér velesziiletett sziikiilete 1 0,01 0,01
02610 Perzisztalo bal véna cava superior 2 0,02 0,02
02620 A tiidévénak teljes transpositidja 5 0,06 0,05
02630 A tiid6vénak részleges transpositidia 4 0,04 0.04
Q2640 A tiidévisszér beszajadzasanak k.m.n. rendellenessége 1 0,01 0,01
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02680 A nagyvénak egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
02690 A nagyvéna velesziiletett rendellenessége, k.m.n 1 0,01 0,01
Q2700 A koldokverdér hianya vagy hypoplasiaja 15 0,17 0.14
02720 A vesearteria egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
02730 Perifériés arterio-venosus rendellenesség 0 0.00 0.00
Q2740 Velesziiletett visszértdgulat 0 0,00 0,00
02780 A periférias érrendszer egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
02790 A periférids érrendszer velesziiletett rendellenessége. k.m.n 3 0.03 0.03
02820 Az aavi erek arterio-venosus rendellenessége 2 0.02 0.02
02830 Az agvi erek egyéb rendellenességei 2 0,02 0,02
Q2880 A keringési szervrendszer egyéb meghatirozott velesziiletett rendellenességei 4 0.04 0.04
02890 A keringési szervrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n 12 0.13 0.11
03000 Choana elzarodas 9 0.10 0.08
Q3010 Az orr hianva vagy csokkent fejlettsége 0 0,00 0,00
Q3080 Az orr egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q3090 Az orr velesziiletett rendellenessége. k.m.n 2 0.02 0.02
03110 Velesziiletett subglotticus sziikiilet 1 0.01 0.01
Q3120 A gége csokkent fejlettsége 1 0,01 0,01
03140 Velesziiletett (gége eredetil) stridor 50 0,55 0.47
03180 A gége egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
03190 A gége velesziiletett rendellenesséae. k.m.n. 0 0.00 0.00
03200 A 1égcs6 falanak velesziiletett lagyulasa 0 0,00 0.00
03210 A 1égcs6 egyéb velesziiletett rendellenességei 12 0.13 0.11
03220 Velesziiletett horgélagyulas 0 0.00 0.00
03230 Velesziiletett horgdsziikiilet 17 0.19 0.16
Q3240 A horgd egvéb velesziiletett rendellenességei 4 0.04 0,04
Q3300 Velesziiletett cystas tiidé 2 0,02 0.02
03320 A tiid0 sequestratidja 0 0.00 0.00
03330 A tiid6 hidnva (agenesise) 0 0.00 0.00
Q3360 A tiid6 hypo- és dysplasiaja 13 0,14 012
Q3380 A tiid6 egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
03390 A tiid6 velesziiletett rendellenessége. k.m.n 3 0.03 0.03
03400 Mellhartva-rendellenesség 0 0.00 0.00
Q3410 Velesziiletett mediastinalis cysta 1 0,01 0,01
Q3480 A légzdrendszer egyéb meghatdrozott velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
03490 A 1égz6rendszer velesziiletett rendellenessége. k.m.n 0 0.00 0.00
03500 A keménvyszaipad kétoldali hasadéka 3 0.03 0.03
Q3510 A keményszaipad egyoldali hasadéka 2 0.02 0.02
Q3520 A lagyszajpad kétoldali hasadéka 6 0,07 0.06
Q3530 A lagyszaipad egyoldali hasadéka 4 0,04 0.04
Q3540 A lagy- és keményszajpad egyviittes kétoldali hasadéka 7 0,08 0,07
Q3550 A lagy- és keménvyszaipad egyviittes egvoldali hasadéka 2 0.02 0.02
Q3560 Szaipadhasadék, kozépvonali 25 0.28 0.23
Q3570 Hasadt nyelvcsap 1 0,01 0,01
Q3580 Szajpadhasadék, kétoldali, k.m.n 5 0,06 0,05
03590 Szaipadhasadék. egvoldali. k.m.n 19 0,21 0,18
Q3600 Ajakhasadék, kétoldali 5 0,06 0,05
03610 Ajakhasadék, kozépvonali 2 0,02 0,02
Q3690 Ajakhasadék, egvoldali 34 0,37 0,32
Q3700 Keménvyszipad-ajiakhasadék. kétoldali 1 0,01 0,01
Q3710 Keményszaipad-ajakhasadék. egyoldali 4 0.04 0.04
Q3720 Lagyszaijpad- és ajakhasadék, kétoldali 2 0,02 0,02
Q3730 Lagyszaipad- és ajakhasadék, egyoldali 0 0,00 0,00
Q3740 Keményszaipad-, ldgyszaipad- és ajakhasadék. kétoldali 9 0.10 0.08
Q3750 Keménvyszaipad-. lagyszajpad- és ajakhasadék. egvoldali 7 0,08 0,07
Q3780 Szaipad-ajakhasadék, kétoldali, k.m.n. 11 0,12 0,10
Q3790 Szaipad-ajakhasadék, egyoldali, k.m.n 6 0,07 0,06
Q3800 Az ajak m.n.o. velesziiletett rendellenességei 1 0.01 0,01
03810 Ankyloglossia 187 2,06 1,75
Q3820 Nagynvelviiség (macroglossia) 6 0,07 0,06
Q3830 A nvelv egyéb velesziiletett rendellenességei 156 1,72 1,46
Q3840 A nvalmirigvek és vezetékeik velesziiletett rendellenességei 4 0.04 0.04
Q3850 A szaipad m.n.o. velesziiletett rendellenességei 4 0.04 0.04
Q3860 A szaj egvéb velesziiletett rendellenességei 4 0,04 0,04
Q3880 A garat egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q3900 A nvelbesé atresidia sipoly nélkiil 6 0,07 0.06
Q3910 A nvel6es6 atresidja 1€gcsé-nyeléesd sipollval 19 0.21 0,18
03920 Velesziiletett 1égcs6-nveléesd sipoly atresia nélkiil 2 0,02 0,02
03930 Velesziiletett nyeldcsdsziikiilet, strictura 2 0,02 0,02
Q3980 A nvelées6 egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0,02
Q3990 A nvel6ées velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 1 0,01 0.01
Q4000 Velesziiletett, hypertrophias pylorus sziikiilet 13 0,14 0,12
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Q4010 Velesziiletett hiatus-hernia 7 0,08 0,07
Q4020 A gyomor egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
Q4030 A gvomor velesziiletett rendellenességei, k.m.n 1 0,01 0,01
04080 A tapcsatorna fels6 szakaszanak egvéb. meghatarozott velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
Q4090 A tapcsatorna fels6 szakaszanak velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 1 0.01 0.01
Q4100 A patkdbél velesziiletett hianva, elzarodasa, sziikiilete 14 0,15 0,13
04110 Az éhbél velesziiletett hidnva, elzarédasa, sziikiilete 2 0,02 0,02
04120 A csipbbél velesziiletett hidnva.elzarodasa. sziikiilete 1 0.01 0.01
04180 Vékonvbél egyéb meghatirozott részeinek velesziiletett hianva, elzarédésa. sziikiilete 4 0.04 0.04
04190 Vékonybél k.m.n. szakaszanak velesziiletett hianva, elzarodasa, sziikiilete 3 0,03 0,03
Q4200 A végbél velesziiletett hianva, elzarddasa, sziikiilete, sipollyal 7 0,08 0,07
04210 A végbél velesziiletett hidnva. elzarodasa. szlikiilete sipoly nélkiil 11 0.12 0.10
04220 A végbélnvilas velesziiletett hidnva. elzarodésa. sziikiilete. sipollval 13 0.14 0.12
04230 A végbélnvilas velesziiletett hianva, elzarédésa, sziikiilete, sipoly nélkiil 12 0,13 0,11
Q4280 A vastagbél egyéb szakaszainak velesziiletett hidnva, elzdrodésa. sziikiilete 1 0,01 0,01
04290 A vastagbél meghatarozatlan szakaszinak velesziiletett hidnva. elzarddasa. sziikiilete 1 0.01 0.01
04300 Meckel-gurdély 2 0.02 0.02
04310 Hirschsprung-féle betegség 5 0.06 0.05
04320 A vastagbél egvéb velesziiletett miikodési rendellenességei 0 0,00 0,00
04330 A bél velesziiletett fixatios rendellenesséoei 3 0.03 0.03
04340 Bél-kettdzottség 0 0.00 0,00
Q4350 Ectopids végbélnyilas 7 0,08 0,07
Q4360 A végbél. végbélnyilas velesziiletett sipolva 3 0,03 0,03
04380 A belek egvéb. meghatarozott velesziiletett rendellenességei 10 0.11 0.09
04390 A belek velesziiletett rendellenessége. k.m.n 9 0.10 0.08
Q4400 Epehdlyag agenesia, aplasia és hypoplasia 1 0,01 0,01
04410 Az epehdlvag egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
04420 Az epeutak elzarodasa 0 0.00 0.00
04430 Az epeutak velesziiletett sziikiilete és stricturaja 0 0.00 0.00
04440 Ko6z06s epevezeték (choledochus) cysta 1 0,01 0.01
Q4450 Az epeutak egyéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
04460 Témlés majbetegsée 0 0.00 0.00
04470 A maj egvéb velesziiletett rendellenességei 4 0.04 0.04
Q4500 A hasnvéalmirigy agenesia. aplasia és hypoplasia 0 0,00 0.00
Q4510 Pancreas annulare 0 0,00 0,00
04580 Az emésztérendszer egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 13 0.14 0.12
04590 Az emésztérendszer velesziiletett, k.m.n. deformitasa 1 0.01 0.01
Q5000 A petefészek velesziiletett hidnya 0 0,00 0.00
Q5010 Petefészek-tomlo (fejlédési rendellenességként) 5 0,06 0,05
Q5020 Velesziiletett petefészek-csavarodas 0 0,00 0,00
Q5030 A petefészek egvéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q5200 A hiively velesziiletett hidnya 0 0,00 0,00
05210 Kettézott hiively 0 0,00 0,00
05220 Velesziiletett végbél-hiively sipoly 0 0,00 0,00
05230 Imperforalt sziizhartya 2 0,02 0,02
Q5240 A hiively egvéb velesziiletett rendellenesséoei 1 0.01 0,01
Q5250 A szemérem ajkak dsszenovése 2 0,02 0.02
Q5260 A csikl6 velesziiletett rendellenessége 0 0,00 0,00
Q5270 A szeméremtest egyéb velesziiletett rendellenéssegei 0 0,00 0,00
05280 A n6i nemi szervek egvéb megjeldlt velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
05290 A n6i nemi szervek velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 3 0,03 0,03
Q5300 Ectopids here 1 0,01 0,01
Q5310 Nem descendalt here, egyoldali 133 1.47 1,24
Q5320 Nem descendalt here, kétoldali 33 0,36 0,31
Q5390 Nem descenddlt here. k.m.n. 10 0,11 0,09
Q5400 Hypospadiasis a makkon 127 1.40 1,19
05410 Hypospadiasis a penisen 52 0,57 0.49
Q5420 Hypospadiasis a penisen és herezacskon 7 0,08 0,07
Q5430 Hypospadiasis a gaton 1 0,01 0,01
Q5480 Egvéb hypospadiasis 13 0,14 012
Q5490 Hypospadiasis, k.m.n. 111 1.22 1.04
Q5500 A here hidnya és aplasiaja 6 0,07 0,06
Q5510 A here és herezacskd hypoplasiaja 2 0,02 0.02
Q5520 A here és herezacskd egvéb velesziiletett rendellenességei 26 0,29 0.24
05540 Az ondovezeték,ondoholvag.mellékhere és prostata egyéb velesziiletett rendellen. 0 0,00 0,00
Q5550 A himvessz6 velesziiletett hidnya és aplasiaja 0 0,00 0,00
Q5560 A himvesszé egvéb velesziiletett rendellenességei 6 0,07 0.06
Q5580 A him ivarszervek egvéb velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q5590 A him ivarszervek k.m.n. velesziiletett rendellenessége 5 0,06 0,05
Q5600 Hermaphroditismus m.n.o. 0 0,00 0,00
05610 Him pseudohermaphroditismus m.n.o. 0 0,00 0.00
05620 NGi pseudohermaphroditismus m.n.o. 0 0,00 0,00
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05640 Bizonvtalan nemiiség. k.m.n. 7 0.08 0.07
Q6000 A vese eqgyoldali agenesise 21 0.23 0.20
06010 Mindkét vese agenesise 3 0,03 0,03
06020 A vese agenesise, k.m.n. 6 0,07 0,06
06030 Az egvik vese hypoplasiaja 9 0.10 0.08
Q6040 Mindkét vese hypoplasidja 3 0.03 0.03
Q6050 Vesehypoplasia, k.m.n. 4 0.04 0.04
Q6060 Potter-syndroma 3 0.03 0,03
06100 Velesziiletett solitaer vesecysta 7 0.08 0.07
06110 Polycystés vese, gyermekkori tipus 5 0,06 0,05
06120 Polvceystas vese, felnéttkori tipus 0 0,00 0.00
06130 Polvcystas vese. k.m.n 8 0.09 0.07
06140 Vese-dysplasia 7 0.08 0,07
06150 Medullaris cystas vese 3 0,03 0,03
Q6180 Egvéb cystas vesebetegséoek 3 0.03 0.03
06190 Cystas vesebetegsée, k.m.n 7 0.08 0.07
06200 Velesziiletett zsakvese (hydronephrosis) 48 0.53 0.45
06210 A htigyvezeték atresidja és sziikiilete 13 0,14 0,12
06220 Velesziiletett megaloureter 7 0,08 0,07
06230 A vesemedence és hugyvezeték egvéb. elzarodassal iar6 rendellenességei 24 0.26 0.22
06240 A htugyvezeték agenesise 1 0.01 0.01
Q6250 Kettés hugyvezeték 3 0,03 0,03
Q6270 Velesziiletett vesico-uretero-renalis reflux 10 0,11 0,09
06280 A hugyvezeték egvéb velesziiletett rendellenességei 14 0.15 0.13
06300 Jarulékos vese 2 0.02 0.02
06310 Lebenvezett, §sszeolvadt és patko vese 9 0,10 0.08
06320 Ectopias vese 7 0,08 0,07
06330 Hvperplasids és rias vese 1 0.01 0.01
06380 A vese egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 76 0.84 0.71
Q6390 A vese velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 221 2.44 2.06
Q6400 Epispadiasis 3 0,03 0,03
06410 A hugvhoélvag extrophidia 3 0.03 0.03
06420 Velesziiletett hats6é htigycsd billentyiik 0 0.00 0.00
06430 A holvagnvak és hugyesé egvéb atresiaja és sziikiilete 2 0,02 0,02
Q6440 Urachus rendellenesség 1 0,01 0,01
06450 A hélvag és hiigyesd velesziiletett hidnva 0 0.00 0.00
06460 Velesziiletett hdlvagdiverticulum 0 0.00 0.00
Q6470 A holvag és htigyesb egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
06480 A hugyrendszer egyvéb meghatirozott velesziiletett rendellenességei 9 0,10 0,08
Q6490 A hugyrendszer rendellenessége, k.m.n 69 0,76 0.64
Q6500 A csip6 velesziiletett egyoldali dislocatidja 9 0,10 0,08
Q6510 A csipd velesziiletett kétoldali dislocatidia 5 0,06 0,05
Q6520 A csipd velesziiletett k.m.n. dislocatidia 1 0.01 0.01
Q6530 A csip6 velesziiletett egyoldali subluxatidja 27 0,30 0,25
Q6540 A csipd velesziiletett kétoldali subluxatidia 9 0.10 0,08
Q6550 A csipb velesziiletett k.m.n. subluxatidja 2 0.02 0.02
Q6560 Instabil csipd 26 0.29 0.24
Q6580 A csip6 egyéb velesziiletett deformitasai 76 0,84 0,71
Q6590 A csip6 velesziiletett deformitdsa, k.m.n 23 0,25 0,21
Q6600 Dongal4b (pes equinovarus) 131 1.44 1,22
Q6610 Pes calcaneovarus 4 0,04 0.04
Q6620 A labkozépcsontok varus allasa 6 0,07 0,06
Q6630 A labak egvéb, varus jellegii velesziiletett rendellenességei 2 0,02 0,02
Q6640 Pes calcaneovalqus 3 0,03 0,03
Q6650 Velesziiletett ldtalp 4 0,04 0.04
Q6660 A 1ab egvéb velesziiletett, valgus jellegli deformitasai 4 0,04 0,04
Q6680 A 1ab egyéb velesziiletett deformitasai 15 0,17 0.14
Q6690 A 14bak rendellenessége. k.m.n. 12 0.13 011
Q6700 Arc-aszimmetria 2 0,02 0,02
Q6720 Hosszafejiiség (dolichocephalia) 0 0,00 0,00
Q6740 A koponva, arc és allkapocs egvéb velesziiletett rendellenességei 15 0,17 0,14
Q6750 A gerinc velesziiletett deformitasa 3 0,03 0,03
Q6760 Pectus excavatum 13 0,14 0,12
Q6770 Pectus carinatum 0 0.00 0.00
Q6780 A mellkas egyéb velesziiletett deformitasai 7 0,08 0,07
Q6800 A fejbiccenté izom velesziiletett deformitdsa 63 0,69 0,59
Q6810 A kéz velesziiletett deformitasa 7 0,08 0,07
06820 A térd velesziiletett deformitasa 1 0,01 0,01
06840 A sipcsont és szarkapocscsont velesziiletett gorbiilete 0 0,00 0,00
Q6880 Egvéb meghatarozott velesziiletett csont-izom deformitasok 4 0.04 0.04
Q6900 Jarulékos uji(-ak) 38 0.42 0.35
06910 Jarulékos hiivelvkuji(-ak) 4 0,04 0.04
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06920 Jarulékos 1abuii(-ak) 10 011 0.09
Q6990 Polydactylia, k.m.m. 35 0.39 0.33
Q7000 Osszenétt uijak 35 0.39 0.33
07010 Uszohértyés uijak 6 0,07 0,06
Q7020 Osszenbtt labuijak 34 0.37 0.32
Q7030 Uszohartyas 1abuijak 11 012 0.10
Q7040 Polysyndactylia 17 0.19 0.16
Q7090 Uiiak dsszendvése. k.m.n 17 0.19 0.16
Q7100 A felsé végotag(-ok) velesziiletett telies hidnya 0 0.00 0.00
Q7110 A felkar és alkar velesziiletett hianva, a kéz meglétével 0 0,00 0.00
Q7120 Mindkét alkar és kéz velesziiletett hianya 0 0,00 0,00
07130 Kéz és uii(-ak) velesziiletett hidnva 11 0.12 0.10
Q7140 Az orsdcsont megrovidiilése 0 0.00 0.00
Q7150 A singcsont megrdvidiilése 0 0.00 0.00
Q7160 Rékollé-kéz 3 0.03 0.03
Q7180 A felsé végtag(-ok) egvéb redukcids defektusai 4 0.04 0.04
Q7190 A felsé végotag redukcids defektusa. k.m.n 4 0.04 0.04
Q7200 Az alsé végtag(-ok) velesziiletett teljes hidnva 0 0.00 0.00
Q7210 A comb és labszar velesziiletett hianvya, a labfej meglétével 0 0,00 0,00
Q7230 A 14b és 1abuii(-ak) velesziiletett hidnva 4 0.04 0.04
Q7240 A combcsont megrovidiilése 5 0.06 0.05
Q7250 A sipcsont megrovidiilése 2 0,02 0.02
Q7260 A szarkapocscsont megrovidiilése 1 0,01 0,01
Q7280 Az alsé végtag(-ok)egvéb redukcids defektusai 1 0.01 0.01
Q7290 Az alsé véetag redukcids defektusa. k.m.n 3 0.03 0.03
Q7300 Nem meghatarozott végtag(-ok) velesziiletett hidnya 0 0,00 0.00
Q7310 Nem meghatarozott végtag(-0k) proximalis végének hianva 0 0,00 0,00
Q7380 Nem meghatérozott végtag(-ok) egvéb redukcids defektusai 0 0.00 0.00
Q7400 A felsé végtagok és vallov egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
Q7410 A térd velesziiletett rendellenessége 0 0,00 0.00
Q7420 Az als6 végtag(-ok) és medencedv egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q7430 Arthroaryposis multiplex congenita 2 0.02 0,02
Q7480 Egvéb meghatarozott velesziiletett végtagrendellenességek 1 0.01 0.01
Q7490 A végtag(-ok) k.m.n. velesziiletett rendellenessége 6 0,07 0.06
Q7500 Koponvavarratok velesziiletett elcsontosodésa (craniosynostosis) 11 012 0.10
Q7510 Dysostosis craniofacialis 0 0.00 0,00
Q7520 Hyvpertelorismus 4 0.04 0.04
Q7530 Nagvfeijliség (macrocephalia) 3 0,03 0,03
Q7540 Dysostosis mandibulofacialis 1 0,01 0,01
Q7550 Dysostosis oculomandibularis 0 0,00 0,00
Q7580 Az aqy- és arckoponvyacsontok egyéb meghatarozott velesziiletett rendellenessége 14 0,15 0,13
Q7590 Az aqy- és arckoponvacsontok k.m.n. velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0,02
Q7600 Reijtett gerinchasadék (spina bifida occulta) 20 0,22 0.19
Q7630 Velesziiletett scoliosis velesziiletett csontrendszer-rendellenesség miatt 2 0,02 0,02
Q7640 A gerincoszlop egvéb velesziiletett, scoliosissal nem tarsulo rendellenességei 2 0,02 0,02
Q7650 Nyaki borda 1 0,01 0,01
Q7660 A bordék egyéb velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
Q7670 A szegycsont velesziiletett rendellenességei 1 0,01 0,01
Q7680 A csontos mellkas egyéb velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0,00
Q7690 A csontos mellkas velesziiletett rendellenessége., k.m.n. 0 0,00 0,00
Q7700 A porcfeilédés hianva (achondrogenesis) 0 0,00 0,00
Q7710 Thanatophoricus révid alkat 3 0,03 0,03
Q7720 Ro6vid borda syndroma 0 0,00 0,00
Q7730 Chondrodysplasia punctata 0 0,00 0,00
Q7740 A porcképzddés hidnya (achondroplasia) 1 0,01 0.01
Q7780 Egvéb osteo-chondrodysplasia a csdvescsontok és gerinc névekedési defektusaival 0 0,00 0,00
Q7790 Osteo-chondrodysplasia a csdvescsontok és gerinc novekedési defektusaval, k.m.n 2 0,02 0,02
Q7800 Osteoaenesis imperfecta 1 0,01 0,01
Q7880 Egvéb meghatirozott osteochondrodysplasidk 1 0.01 0,01
Q7890 Nem meghatarozott osteochondrodysplasia 0 0,00 0,00
Q7900 Velesziiletett rekesz-sérv 27 0,30 0,25
Q7910 A rekeszizom egvéb velesziiletett rendellenesséqgei 3 0,03 0,03
Q7920 Exomphalos 11 0,12 0,10
Q7930 Gastroschisis 5 0.06 0.05
Q7950 A hasfal egvéb velesziiletett rendellenességei 13 0,14 0,13
Q7980 A csont- és izomrendszer egvéb velesziiletett rendellenességei 8 0,09 0,07
Q7990 A csont- és izomrendszer velesziiletett rendellenessége, k.m.n. 4 0.04 0.04
Q8000 Ichthyosis congenita 0 0.00 0.00
Q8020 Lemezes ichthyosis 0 0.00 0.00
Q8080 Egvéb velesziiletett ichthyosis 0 0,00 0.00
Q8090 Velesziiletett ichthvosis. k.m.n. 1 0.01 0.01
08120 Epidermolysis bullosa dystrophica 0 0.00 0.00
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08190 Epidermolysis bullosa, k.m.n. 1 0,01 0,01
08200 Orokletes lvmphoedema 0 0.00 0.00
08220 Mastocytosis 0 0.00 0.00
08230 Bérpigment-tultengés 6 0.07 0.06
08240 Ectodermalis dysplasia (izzadassal nem jard) 0 0.00 0.00
08250 Velesziiletett, nem daganatos anvajegy 193 2,13 1,80
08280 A bér egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességei 53 0,58 0,50
08290 A bor velesziiletett rendellenessége. k.m.n. 51 0.56 0.48
08310 Jarulékos emld 5 0.06 0.05
Q8320 A mellbimb6 hidnva 3 0.03 0.03
Q8330 Jarulékos mellbimbé 45 0,50 0.42
08380 Az eml0 egvéb velesziiletett rendellenességei 3 0.03 0.03
08390 Az eml§ velesziiletett rendellenessége, k.m.n 0 0.00 0.00
08400 Velesziiletett alopecia 0 0,00 0.00
Q8410 A hajzat/sz6érzet m.n.o. morfoldgiai rendellenességei 0 0,00 0.00
08420 A haijzat/sz0rzet egvéb velesziiletett rendellenességei 2 0.02 0.02
08460 A kormok egvéb velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
08480 A kiiltakard egyéb, meghatirozott velesziiletett rendellenességei 6 0,07 0.06
Q8490 A kiiltakaré velesziiletett rendellenességei, k.m.n 6 0.07 0.06
Q8500 Neurofibromatosis (benignus) 1 0,01 0,01
08510 GO6bos agvkeménvedés (sclerosis tuberosa) 2 0.02 0.02
08580 Egvéb, m.n.o. phakomatosisok 3 0,03 0,03
Q8590 Phakomatosis, k.m.n. 2 0,02 0,02
08600 Magzati alkohol-syndroma (torzuldssal) 1 0.01 0.01
08680 Egvéb. ismert kiils6 okra visszavezethetd velesziiletett malformatids syndromak 1 0.01 0.01
Q8700 F8ként az arc kiilalakjat érint6 velesziiletett malformatids syndromak 9 0,10 0,08
Q8710 Foként alacsonyndvéssel kapcsolatos velesziiletett malformatids syndromak 1 0,01 0,01
08720 Fbként a végtagokat érintd velesziiletett malformatids syndromak 4 0.04 0.04
08730 Velesziiletett rendellenesség-syndromak gyorsult ndvekedéssel 0 0.00 0.00
Q8740 Marfan-syndroma 0 0,00 0,00
Q8750 Egvéb velesziiletett malformatios syndromak. egyéb csontvaz-eltérésekkel 0 0,00 0,00
08780 Egvéb meghatarozott, m.n.o. velesziiletett malformatiés syndromak 5 0.06 0.05
08900 A 1ép velesziiletett rendellenességei 0 0.00 0.00
Q8910 A mellékvese velesziiletett rendellenességei 3 0,03 0,03
08920 Egvéb belsé elvalasztasu mirigyek velesziiletett rendellenességei 0 0,00 0.00
08930 Situs inversus 5 0.06 0.05
08940 Osszenbtt ikrek 0 0.00 0.00
Q8970 Tobbszords, m.n.o. velesziiletett rendellenességek 10 0.11 0,09
Q8980 Egvéb meghatarozott velesziiletett rendellenességek 8 0,09 0,07
Q8990 Velesziiletett rendellenesség, k.m.n 9 0,10 0,08
Q9000 Trisomia 21, meioticus, non-disjunctids tipus 143 1,58 1,34
Q9010 Trisomia 21, mosaicismus, (mitoticus, non-disjunctids tipus) 6 0,07 0,06
Q9020 Trisomia 21, translocatids tipus 2 0.02 0.02
Q9090 Down-syndroma, k.m.n. 37 041 0.35
09100 Trisomia 18. meioticus. non-disiunctids tipus 25 0.28 0.23
09120 Trisomia 18, translocatio 0 0.00 0.00
09130 Edwards-syndroma, k.m.n. 5 0.06 0.05
Q9140 Trisomia 13, meioticus, non-disjunctios 13 0,14 0,12
Q9150 Trisomia 13, mosaicismus (mitoticus, non-disjunctios) 0 0,00 0,00
Q9160 Trisomia 13, translocatio 0 0,00 0,00
Q9170 Patau-syndroma, k.m.n. 3 0,03 0,03
Q9220 Nagyobb chromosomarészt érint6 részleges trisomia 0 0,00 0,00
Q9230 Kisebb chromosomarészt érinté részleges trisomia 0 0,00 0,00
09260 Szamfeletti marker chromosomak 2 0.02 0.02
Q9270 Triploidia és polyploidia 1 0.01 0.01
Q9280 Az autosomak egyéb meghatarozott trisomiai és részleges trisomiai 3 0,03 0,03
09290 Az autosomak k.m.n. trisomiaja és részleges trisomiaja 0 0,00 0,00
Q9310 Telijes chromosoma monosomia mosaicismus, (mitoticus, non-disjunctios) 0 0,00 0,00
09320 Dicentricus vagy gvliris chromosoma 0 0,00 0.00
Q9330 A 4. chromosoma rovid karjanak térése 0 0,00 0,00
Q9340 Az 5. chromosoma rovid karjanak torése 1 0,01 0,01
Q9350 Egvéb chromosomarészek torése 0 0,00 0.00
09380 Az autosomdk egyéb torései 0 0,00 0.00
09390 Az autosomak torése, k.m.n 0 0,00 0,00
Q9510 Chromosoma inversio normal egyénben 0 0,00 0,00
09520 Kiegyensulvozott autosomalis dtrendezddés beteg egvénben 0 0,00 0.00
Q9540 Marker heterochromatinnal rendelkezd egvén 0 0,00 0,00
Q9590 Kiegvensulyozott atrendez6dés és strukturalis marker, k.m.n 1 0,01 0,01
09600 45, X karyotypus 2 0,02 0.02
Q9610 46, X karyotypus iso (Xa) 0 0,00 0,00
Q9630 45, X/46XX vagy XY mosaicismus 0 0,00 0,00
09640 Mosaicismus, 45, X/egvéb sejtvonal(ak) kéros nemi chromosomaval 1 0,01 0,01
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Q9680 Turner-syndroma egvéb valtozatai 2 0.02 0.02
Q9690 Turner-syndroma, k.m.n. 9 0.10 0.08
Q9700 47, XXX karyotypus 1 0.01 0.01
09720 Mosaicismus. valtozo szamu X-chromosoma vonallal 0 0.00 0,00
09730 NOnemi egvén 46.XY karvotipussal 1 0.01 0.01
Q9800 Klinefelter-syndroma, karyotipus 47, XXY 5 0,06 0.05
09810 Klinefelter-syndroma, férfi, ketténél t6bb X chromosomaval 0 0,00 0.00
Q9840 Klinefelter-syndroma, k.m.n. 1 0,01 0,01
09850 47. XYY karvotipus 2 0.02 0.02
Q9870 Férfi, a nemi chromosoma mosaicismusaval 0 0,00 0,00
Q9880 Egvéb meghatarozott nemi chromosoma rendellenességek férfi fenotipus mellett 2 0,02 0,02
09890 Nemi chromosoma rendellenesség. férfi fenotipus. k.m.n 0 0.00 0.00
Q9900 46, XX/46, XY chimera 1 0.01 0,01
Q9910 46. XX valédi hermaphrodita 0 0.00 0.00
Q9920 Torékeny X-chromosoma 0 0.00 0.00
09980 Eovéb meghatarozott chromosoma-rendellenessések 3 0.03 0.03
09990 Chromosoma-rendellenesség. k.m.n 1 0.01 0.01
Osszesen 5952 65,61 55,60

* A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga az élvesziiletésre és kés6i magzati haldlozasra vonatkoztatva
** A velesziiletett rendellenességek gyakorisaga az élvesziiletésre €s Osszes magzati halalozasra vonatkoztatva

Az élvesziletések szama, 2010: 90 335 Forras:KSH
A kés6i magzati halalozas szama, 2010: 387 Forras:KSH
Az 0sszes magzati halalozas szama, 2010: 16 710 Forras:KSH

47




Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek terhességi kimenetel és prenatalis
diagnozis szerinti megoszlasanak elemzése

A 4. tablazat a velesziiletett rendellenességgel érintett esetek megoszlasat terhességi
kimenetel szerint mutatja be. A prenatalisan felismert, de élvesziiletéssel végz6do esetek az
¢lvesziilottek csoportjaba keriiltek. A csecsemOhaldlozas adatai nem értékelhetdk, mivel
bejelentésiik messze nem teljes, igy analizisiik téves kovetkeztetések levonasahoz vezetne.

2010-ben az Osszes bejelentett eset 89,7%-a (4202 eset) élve jott vilagra. 6 halva
sziiletett ¢és 11 spontan elvetélt rendellenes magzatrol érkezett bejelentés.

A Dbejelentett magzati veszteségek tilnyomd részét a prenatalisan felismert
rendellenességek képeztéck. Magzatoknal 464 esetben (az Gsszes eset 9,9%-aban) ismerték
fel a fejlodési rendellenességet. (2009-ben 10,8 % volt ez az arany). Ezen tal az élvesziilottek
kozott 404 olyan eset fordult eld, akiknél sziiletés el6tt észlelték a rendellenességet
(5. tablazat). Ez utobbit figyelembe véve az Gsszes prenatalisan diagnosztizalt eset szama
868, ami az Osszes bejelentett rendellenes eset 18,5%0-a.

A magzati korban bejelentett prenatalisan diagnosztizalt fejlodési rendellenességek
93,5%-4ban jelezték a bejelentd orvosok, hogy a terhesség indukalt vetéléssel végzddott (434
eset, az Osszes eset 9,3%-a). A prenatdlisan észlelt malformaciok 6,5%-aban (30 eset, az
Osszes eset 0,6%-a) a terhesség tovabbi kimenetele ismeretlen maradt. Az okok alapvetéen
harom tényezore vezethetdk vissza:

- az UH vizsgalatot végz0, adatszolgaltaté orvosnak nem volt tudomasa a terhesség
tovabbi kimenetelérol;

- a magzati korban diagnosztizalt fejlédési rendellenesség nem volt olyan sulyos,
hogy indokolta volna a terhesség befejezését;

- a varandds a fejlodési rendellenesség ismeretének ellenére vallalta a terhesség
kihordasat.

Ezek a magzatok vagy 2010-ben megsziilettek és nem keriiltek sziiletésiik utan
bejelentésre, vagy a 2011. évi adatbazisban fognak szerepelni.

Az 5. tablazat azokat az élvesziiletett eseteket mutatja be az egyes rendellenesség-
csoportokban, akiknél a fejlédési rendellenességet prenatalisan felismerték, de a terhesség
nem keriilt megszakitasra €s a magzat €lve jott a vildgra. A sziiletés eldtt diagnosztizalt
fejlédési rendellenességek a diagnozis felallitadsanak idOpontja alapjan két csoportban - a 24.
terhességi héten vagy korabban, valamint a 24. terhességi hét utan - keriilnek bemutatésra. Ezt
a bontast a terhesség tovabbi kimenetele miatt tartottuk indokoltnak. A harmadik csoportot
azok az esetek képezték, akiknél a prenatélis diagndzis idépontja nem keriilt bejeldlésre, igy a
terhességi hét a fejloddési rendellenesség felismerésekor ismeretlen maradt.

A 4202 élveszilott kozil 404 esetben (9,6%) diagnosztizaltdk a fejlodési
rendellenességet prenatdlisan (5. tdblazat), ebbdl 36 esetben a terhesség 24. hetében vagy
korabban, 107 esetben a 24. terhességi hét utan keriilt erre sor. 261 esetben (az Gsszes
¢lvesziilott 6,2%-aban) a diagnosztizalt velesziiletett artalom bejelentésekor az orvos nem
toltotte ki a prenatalis diagndzis idOpontjat, igy a varandds terhességi hete a rendellenesség
felismerésekor ismeretlen maradt.

A prenatalis diagnosztika hatékonysaganak értékelése soran a 4. tdblazat adatai mellett
(csak magzati korban torténd bejelentések) figyelembe vettiik az 5. tablazat adatait is (az
¢élvesziilotteknél prenatdlisan diagnosztizalt rendellenességek), tekintet nélkiil az észleléskor
betdltott terhesség hét idejére.
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A VRONY bejelentések szerint a prenatalisan felismert rendellenességek aranya -
csokkend sorrendben - a kovetkezo:

- Agysérv ( 6/6 eset, 100,0%)
- Holoprosencephalia (11 eset, 100,0%)
- Nyitott hasfal (11/13  eset, 84,6%)
- Egyéb rendellenesség ( 8/10 eset, 80,0%)
- Egyéb kromoszoma rendellenességek (67/85 eset, 64,1%)
- Vizfejliség (25/34  eset, 73,5%)
- Koponyahiany ( 5/7 eset, 71,4%)
- Nyitott gerinc (17/24  eset, 70,8%)
- Down-szindroma (130/188 eset, 69,1%)
- Potter-szindroma ( 2/3 eset, 66,7%)
- Rekeszhiany (15/25  eset, 60,0%)
- Egyéb idegrendszeri rendellenesség (43/72  eset, 59,7%)
- Cystas vesebetegség (15/27  eset, 55,6%)
- Vesehiany (18/34  eset, 52,9%)
- Hugyrenszer elzardédasos rendellenessége (31/60  eset, 51,7%)
- Ajakhasadék (30/62  eset, 48,4%)
- Kopoltytiv szarmazékok rendellenessége (30/64  eset, 46,8%)
- Egyéb izomrendszeri rendellenesség ( 7/15  eset, 46,7%)
- Szajpadhasadék (15/34  eset, 44,1%)
- Végtaghiany (19/22  eset, 41,9%)
- Arc és koponya rendellenesség (11/27  eset, 40,7%)
- Szindrémak (13/36  eset, 36,1%)
- Multiplex kongenitalis anomalia (39/113 eset, 34,5%)
- Hormontermel6 szervek rendellenessége ( 1/3 eset, 33,3%)
- Egyéb hugyrenszeri rendellenesség (102/325 eset, 31,4%)
- Vékonybél elzarodasa/szikiilete ( 3/13 eset, 23,1%)
- Random kombinacio (35/174 eset, 20,1%)
- Multiplex asszociacio ( 3/15 eset, 20,0%)
- Nemi szervi rendellenesség (10/55 eset, 18,2%)
- Dongalab (18/120 eset, 15,0%)
- Egyéb emésztészervi rendellenesség (26/205 eset, 12,7%)
- Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség (3/24 eset, 12,5%)
- Nyeldcs6 elzarodas (2/17 eset, 11,8%)
- Végbél elzarodasa/sziikiilete (2120 eset, 10,0%)
- Kisfejliség (1/12  eset, 8,3%)
- Légzorednszeri rendellenesség ( 6/78  eset, 7,7%)
- Sziv és nagyér rendellenesség (82/1162 eset, 7,1%)
- Sokujjusag ( 4/80  eset, 5,0%)
- Egyéb végtag rendellenesség ( 2147  eset, 4,3%)
- Minor rendellenesség (15/446 eset, 3,4%)
- Filrendellenesség ( 1/30 eset, 3,3%)

Az Osszes Dbejelentett idegcsdzdrodasi  rendellenesség  65,5%-at  (72/110)
diagnosztizaltak prenatalisan. A 6 agysérves és 1 holoprosencephalidas magzat mindegyikénél
felismerésre keriilt a rendellenesség a korai magzati fejlédés soran. A 7 koponyahianyos
rendellenesség koziil 5-6t diagnosztizaltak prenatdlisan, egy magzat spontan elvetélodott, egy
¢lve jott a vilagra. A 24 nyitott gerinccel bejelentett esetbdl 17 magzatnal (70,8%) észlelték
prenatalisan az abnormitast, ebbdl 15 varandésnal indukalt vetélés tortént. 7 esetben nem
deriilt fény a rendellenességre a varanddssag soran.
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A 34 vizfejiiseggel bejelentett eset kdzel harom-negyedénél (25 eset, 73,5%) észlelték
prenatalisan a rendellenességet, ebbdl 17 magzat indukalt vetélésre keriilt. 2 esetben a 24.
terhességi hét utan mutattak ki az elvaltozast. Kisfejiiséget a 12 bejelentett esetbdl 1
magzatnal mutatott az ultrahangos vizsgalat a 24. terhességi hét utani idészakban. Egyéb
idegrendszeri rendellenesség prenatalis felismerésére a bejelentett 72 esetbdl 43 esetben
(59,7%) keriilt sor. Emiatt az esetek tobb mint felében 25 magzatnal (58,1%) megszakitottdk a
terhességet, 9 varandosnal csak a 24. terhességi hét utdn mutatott az ultrahang-viszgalat
rendellenességet.

A 62 ajakhasadékos rendellenességes eset kozel felénél (30 eset, 48,4%) a magzat
ultrahang vizsgalata soran észlelték és bejelentették az elvaltozast. Ebbol 6 varandosnal
indukalt vetélés tortént, 7 esetben nem valt ismertté a terhesség tovabbi kimenetele. Ezen til,
17 élvesziilottnél jelezték, hogy a prenatalis ultrahang vizsgélat kimutatta az ajakhasadékot.
Szdjpadhasékot a 34 esetbdl 15-ben (44,1%) észleltek sziiletés elott. Koziiliikk 6 varandos nem
kivanta megtartani és megszakitta terhességét, 5-nél pedig a 24. hét utan kertilt felismerésre a
rendellenesség.

A 22 végtagredukcios rendellenesség koziil 9 esetben diagnosztizaltak a végtaghianyt
(40,9%) sziiletés elott. Emiatt 5 varanddsnal terhesség-megszakitasra keriilt sor. A két
megsziiletett eset koziil az egyiknél csak a 24. hét utan észlelték az elvaltozast. Az egyéb
vegtagrendellenességek felismerési aranya minimalis (2/47; 4,3%) volt.

13 nyitott hasfal rendellenességbdl 11-et (84,6%) kiszlirtek magzati korban, ebb6l 9
indukalt vetéléssel végzodott. A két ¢€lve sziiletett koziil az egyiknél csak a 24. hét utan
fedezték fel a sulyos elvaltozast. A 22 rekeszhianybdl 15 (60,0%) keriilt prenatalisan
felismerésre, ebbdl 6 magzat indukalt vetélésre keriilt. 4 varandos a pozitiv diagnozis ellenére
megsziilte magzatat, tovabbi 4 esetben a 24. hét utan észlelték csak a rendellenességet.

A sziv- és nagyér fejlédési rendellenességek prenatalis diagnosztikajarol 7,1%-ban
érkezett bejelentés. A 82 észlelt esetbdl 34 varanddsnadl megszakitottdk a terhességet, tovabbi
8 magzat kimenetele ismeretlen maradt. 40 élvesziilott koziil 17 magzatndl a 24. hét utdn
fedeztek fel a sziv- és nagyér fejlodési rendellenességet ultrahang vizsgalat soran (20 esetben
nem kertilt bejelolésre a rendellenesség €szlelésekor betoltott terhességi hét).

A vesefejlédési rendellenességek koziil a Cystds vesét 27 esetbol 15-ben (60,0%), a
vesehianyt 34 esetbdl 18-ben (52,9%) ismertek fel prenatalisan. Koziiliik indukalt vetélésre 4,
illetve 3 magzatnal keriilt sor. Elvesziilstteknél a prenatalisan diagnosztizalt rendellenesség
¢észlelési ideje az esetek tobbségében ismeretlen maradt, ezért nem értékelhetd. A 3 Potter
szindromaval bejelentett eset koziil egynél terhességmegszakitas tortént, egy spontdn
elvetelodott, egy pedig megsziiletett annak ellenére, hogy a rendellenesség a 24. eldtt
felismerésre keriilt.

A leggyakoribb kromoszoma-rendellenességet jelentd Down-szindroma magzati
diagnosztikdjanak eredményessége jelentésen nott az el6z6 évekhez képest (2008: 45,7%,
2009: 69,3%, 2010: 69,1%). A bejelentett esetek 30%-a végzodott sziiletéssel. Az egyéb
kromoszoma-rendellenességek prenatélis felismerésének aranya is jelentds, 78,8%.

A nem azonositott, t6bbszoros fejlodeési rendellenességek €s multiplex asszociok
32,8%-4t (42/128), két rendellenesség random kombinaciojanak 20,1%-at (35/174)
diagnosztizaltak terhesség alatt. Indukalt vetélésre 5-5 esetben keriilt sor.

Azon élvesziilottek kozott, akiknél a 24. terhességi hét utan prenatalisan észlelték a
rendellenességet (Osszesen 107 eset), a legnagyobb szamban az egyéb hugyrendszeri
rendellenességekre (19 eset), a Sziv- és keringései rendszer rendellenessége (17 eset),
multiplex rendellenesség (13 eset), egyéb idegrendszeri rendellenesség (9 eset) és a
hugyrendszer elzarodasos rendellenessége (6 eset) fordult eld.
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4, tablazat A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek terhességi kimenetel szerinti
megoszlasa az egyes rendellenesség csoportokban

Prenat. felism.

Prenat. felism.

Elve- | Halva- |Spontin| rendell. miatt |rendell. terhesség- Eeviitt
sziiletés | sziiletés | vetélés terhesség- megszakitas sy
megszakitas nélkiil*

Rendellenesség csoportok esetsz| % |esetsz| % |esetsz| % | esetsz % esetsz % esetsz

AN - Koponvyahidny 11143 0 0.0 11143 5 714 0 0.0 7
EN - Agvsérv 0f 0.0 0] 0.0 0f 0.0 6 100 0 0.0 6
HP — Holoprosencephalia 0l 0.0 0[ 0.0 0l 0.0 1 100 0 0.0 1
MC — Kisfeiiiség 12| 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 12
HY — Vizfeiliség 15[44.1 1 29 1 2.9 17 50.0 0 0.0 34
SB — Nyvitott gerinc 8[33.3 0 0.0 0f 0.0 15 62.5 1 4.2 24
ON — Egvéb idegrendszeri rendellenesség 44| 61.1 0] 0.0 0f 0.0 25 34,7 3 4.2 72
AM — Szemhianv/kisszemiiség 1) 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 1
CT — Velesziiletett sziirkehalvog 9| 100 0l 0.0 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 9
EY — Egvéb szemrendellenesség 32| 100 0| 0.0 0] 0.0 0 0.0 0 0.0 32
EA —Fiilrendellenesség 30| 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 30
BR — Kopoltviiv szarmazékok rendellenessége 34/ 53.1 0] 0.0 0f 0.0 29 45,3 1 1.6 64
FS — Arc és koponva rendellenesség 17/63.0 0] 0.0 0[ 0.0 10 37.0 0 0.0 27
HD — Sziv és nagvér rendellenesség 1120/ 96.4 0] 0.0 0[ 0.0 34 29 8 0.7 1162
RS — 1 éozdrendszeri rendellenesség 73/93.6 0] 0.0 0f 0.0 5 6.4 0 0.0 78
CP — Szaipadhasadék 28/ 82.4 0] 0.0 0f 0.0 6 17.6 0 0.0 34
CL — Aiakhasadék 49| 79.0 0/ 0.0 0l 0.0 6 9.7 7 11.3 62
OA — Nvel6esd elzarddas 16| 94.1 1 59 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 17
PS - Gvomorkimenet sziikiilet 12| 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 12
Al - Vékonvbél elzarodasa/sziikiilete 11)84.6 0l 0.0 0f 0.0 1 1.7 1 1.7 13
AA — VEégbél elzarddasa/sziikiilete 20[ 100 0/ 0.0 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 20
HG - Hirschsprung-féle betegség 3[ 100 0] 0.0 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 3
OD - Egvéb emésztérendszeri rendellenesség 193] 94.1 0] 0.0 0f 0.0 12 5.9 0 0.0 205
UT - Reitett heréitiség 152| 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 152
EG - Nemi szervi rendellenesség 54| 98,2 0| 0.0 1] 1.8 0 0.0 0 0.0 55
RA — Vesehiany 29(85.3 0/ 0.0 1 29 3 8.8 1 2.9 34
PO - Potter-szindréma 11333 0l 0.0 11333 1 333 0 0.0 3
CK — Cvystas vesebetegség 21/ 77.8 0] 0.0 0f 0.0 4 14.8 2 7.4 27
US — Hugvrendszer elzar6dasos rendellenessége 57/ 95,0 0] 0.0 0[ 0.0 3 5.0 0 0.0 60
EV- Hagvhoélvag extrophia 1] 100 0/ 0.0 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 1
SH — Hypospadiasis 280| 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 280
OU — Egvéb htigyrendszeri rendellenesség 315/ 96.9 2] 0.6 0] 0.0 7 2.2 1 0.3 325
CD — Csip6ficam és hajlam 153/ 99.4 1 0.6 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 154
CF — Dongalab 116| 96.7 0l 0.0 0l 0.0 2 1.7 2 17 120
PY — Sokuiiusag 79/ 98.8 0] 0.0 0f 0.0 1 1.3 0 0.0 80
SY — Osszenétt ujjak 78| 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 78
LR — Véotachiany 15/ 68.2 0/ 0.0 0l 0.0 5 22,7 2 9.1 22
OL — Egvéb végtag rendellenesség 45/95.7 0] 0.0 0[ 0.0 2 4.3 0 0.0 47
SK — Egvéb csontvazrendszeri rendellenesség 24| 100 0 0.0 0] 0.0 0 0.0 0 0.0 24
TC — Ferdenvakusig 56/ 100 0/ 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 56
DI — Rekeszhidnv 19| 76.0 0/ 0.0 0l 0.0 6 24,0 0 0.0 25
EX — Nyitott hasfal 4] 30.8 0/ 0.0 0l 0.0 9 69.2 0 0.0 13
MS — Egvéb izomrendszeri rendellenesség 10| 66.7 0] 0.0 0] 0.0 5 33.3 0 0.0 15
IM — Kiiltakardk rendellenessége 114/99.1 1] 09 0] 0.0 0 0.0 0 0.0 115
SA — 1 éphidny 0l 0.0 0/ 0.0 0l 0.0 0 0.0 0 0.0 0
EO — Hormontermel szervek rendellenessége 3[ 100 0] 0.0 0[ 0.0 0 0.0 0 0.0 3
S| — Forditott elhelvezkedésii szervek 2( 100 0] 0.0 0f 0.0 0 0.0 0 0.0 2
SYND- Szindroémdk 26/ 72.2 0/ 0.0 0l 0.0 10 27.8 0 0.0 36
DS — Down szindroma 68| 36. 0/ 0.0 2l 1.1 118 62.8 0 0.0 188
EK — Egvéb kromoszdma rendellenesség 20235 0|l 0.0 4] 47 60 70.6 1 1.2 85
TW - Osszenétt ikrek 0l 0.0 0/ 0.0 0[ 0.0 0 0.0 0 0.0 0
MI — Minor rendellenesség 437)98.0 0| 0.0 0] 0.0 9 2.0 0 0.0 446
RK — Random kombindcid 169(97.1 0l 0.0 0] 0.0 5 29 0 0.0 174
MA — Multiplex asszociacid 14/93.3 0l 0.0 0] 0.0 1 6.7 0 0.0 15
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 109| 96.5 0l 0.0 0l 0.0 4 3.5 0 0.0 113
OT — Egvéb rendellenesség 3[30.0 0] 0.0 0[ 0.0 7 70.0 0 0.0 10
Osszesen 4202] 89,7 6/ 0,1 11| 0,2 434 9,3 30 0,6 4683

*Azokat az eseteket tartalmazza, amelyek vagy 2011-ben sziiletnek, vagy élvesziilottként nem jelentették be.
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5. tablazat Az élvesziilottek prenatdlisan felismert esetei az egyes rendellenesség

csoportokban

24. terhességi

24. terhességi o Nem jelentett | Elve-
héten és elotte hét utan L s et s
: . terhességi hét |sziiletések
felismert felismert

Rendellenesség csoportok esetsz % esetsz % esetsz % esetsz
AN - Koponvahiany 0 0.0 0 0.0 0 0.0 1
EN - Agvsérv 0 0.0 0 0.0 0 0.0 0
HP — Holoprosencephalia 0 0.0 0 0.0 0 0.0 0
MC — Kisfejtiség 0 0.0 1 8.3 0 0.0 12
HY — Vizfeiliség 0 0.0 2 133 6 40,0 15
SB — Nvitott gerinc 0 0.0 0 0.0 1 12,5 8
ON — Eovéb idegrendszeri rendellenesség 0 0.0 9 20.5 6 13.6 44
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 0.0 0 0.0 0 0.0 1
CT — Velesziiletett sziirkehalvog 0 0.0 0 0.0 0 0.0 9
EY — Egvéb szemrendellenesség 0 0.0 0 0.0 0 0.0 32
EA —Fiilrendellenesség 0 0.0 0 0.0 1 3.3 30
BR — Kopoltyhiv szarmazékok rendellenessége 0 0.0 0 0.0 0 0.0 34
FS — Arc és koponva rendellenesség 0 0.0 0 0.0 1 5.9 17
HD — Sziv és nagvér rendellenesség 3 0.3 17 15 20 1.8 1120
RS — [Légzdrendszeri rendellenesség 0 0.0 0 0.0 1 1.4 73
CP — Sziipadhasadék 2 7.1 5 17.9 2 7.1 28
CL — Ajakhasadék 3 6.1 1 2.0 13 26.5 49
OA — Nvel6es6 elzarodas 0 0.0 1 6.3 1 6.3 16
PS - Gvomorkimenet sziikiilet 0 0.0 0 0.0 0 0.0 12
Al - Vékonvbél elzardédasa/sziikiilete 0 0.0 0 0.0 1 9.1 11
AA — Véobél elzarodasa/sziikiilete 0 0.0 0 0.0 2 10.0 20
HG - Hirschsprung-féle betegség 0 0.0 0 0.0 0 0.0 3
OD - Egvéb emésztérendszeri rendellenesség 0 0.0 5 2.6 9 4.7 193
UT - Reijtett heréjiiség 0 0.0 0 0.0 1 0.7 152
EG - Nemi szervi rendellenesség 0 0.0 3 5.6 7 13.0 54
RA — Vesehianv 0 0.0 2 6.9 12 414 29
PO - Potter-szindréma 1 100 0 0.0 0 0.0 1
CK — Cystas vesebetegség 1 4.8 2 9.5 6 28.6 21
US — Hugvrendszer elzarodasos rendellenessége 2 3.5 6 10.5 20 35.1 57
EV- Hagvhoélvag extrophia 0 0.0 0 0.0 0 0.0 1
SH — Hvpospadiasis 0 0.0 0 0.0 2 0.7 280
OU — Egvéb hugvrendszeri rendellenesség 2 0.6 19 6.0 73 23.2 315
CD — Csip6ficam és hailam 0 0.0 0 0.0 0 0.0 153
CF — Dongalab 6 5.2 2 1.7 6 5.2 116
PY — Sokujitsag 0 0.0 1 1.3 2 25 79
SY — Osszenbtt ujjak 0 0.0 0 0.0 0 0.0 78
LR — Végtaghidny 1 6.7 1 6.7 0 0.0 15
OL — Egvéb végtag rendellenesség 0 0.0 0 0.0 0 0.0 45
SK — Egvéb csontvazrendszeri rendellenesség 0 0.0 0 0.0 3 12,5 24
TC — Ferdenvakusig 0 0.0 0 0.0 0 0.0 56
DI — Rekeszhidnv 4 21.1 4 21.1 1 53 19
EX — Nyitott hasfal 1 25,0 1 25,0 0 0.0 4
MS — Egvéb izomrendszeri rendellenesség 0 0.0 2 20,0 0 0.0 10
IM — Kiiltakardk rendellenessége 0 0.0 1 0.9 0 0.0 114
SA — Léphiany 0 0.0 0 0.0 0 0.0 0
EO — Hormontermel0 szervek rendellenessége 0 0.0 0 0.0 1 33.3 3
S| — Forditott elhelvezkedésii szervek 0 0.0 0 0.0 0 0.0 2
SYND- Szindrémak 0 0.0 0 0.0 3 115 26
DS — Down szindréma 2 29 1 15 9 13.2 68
EK — Egvéb kromoszoma rendellenesség 2 10.0 0 0.0 4 20,0 20
TW - Osszenétt ikrek 0 0.0 0 0.0 0 0.0 0
MI — Minor rendellenesség 1 0.2 3 0.7 2 0.5 437
RK — Random kombinacio 1 0.6 5 3.0 24 14,2 169
MA — Multiplex asszociacid 0 0.0 0 0.0 2 14,3 14
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 4 3.7 13 119 18 16.5 109
OT — Egvéb rendellenesség 0 0.0 0 0.0 1 33.3 3
Osszesen 36 0,9 107 2,5 261 6,2 4202
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A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdagdanak elemzése megyénként

A 6. tablazat a megyék altal bejelentett fejlédési rendellenességek szamat és
el6fordulasat mutatja be rendellenesség-csoportok szerint. (A gyakorisagok értékelésénél a
megy¢k adott éves élvesziiletés- és Osszes magzati haldlozas szamat vettiik figyelembe.)

A fejlédési rendellenességek bejelentésének ardnya tiz megyében (Baranya, Bdcs-
Kiskun, Borsod-Abauj-Zemplén, Csongrad, Gydr-Moson-Sopron, Heves, Komdrom-
Esztergom, Somogy, Tolna, Vas) volt szignifikansan nagyobb az orszagos értékhez
viszonyitva. Két megyében (Pest és Szabolcs-Szatmdr-Bereg), valamint Budapesten
szignifikansan kevesebb fejlédési rendellenességet jelentettek az orszagos atlagnal (43,75
ezrelék).

A legnagyobb aranyban (98,65 ezrelék) Bdcs-Kiskun megyébdl jelentettek fejlodési
rendellenességet.

Az orszagos atlagnal szignifikansan nagyobb gyakorisagi értékeket regisztraltunk az
alabbi megyékben:

- Vas (73,38 %o)
- Heves (69,12 %)
- Somogy (64,78 %o)
- Baranya (62,20 %o)
- Komdrom-Esztergom (59,93 %o)
- Tolna (53,86 %o)
- Csongrad (52,87 %o)
- Borsod-Abatij-Zemplén (52,82 %o)
- Gydér-Moson-Sopron (50,69 %o)

Nem tért el szignifikinsan az orszagos atlagtol a kovetkezd megyék gyakorisagi
értéke:

- Veszprém (49,31 %o)
- Nograd (47,96 %o)
- Zala (46,63%o)
- Fejér (45,36 %o)
- Békés (44,72 %o)
- Hajdu-Bihar (40,33 %o)

- Jasz-Nagykun-Szolnok (38,93 %o)

Az orszagos atlagnal szignifikansan Kkisebb aranyban jelentettek fejlodési
rendellenességet:

- Szabolcs-Szatmar-Bereg (37,78 %o)
- Pest (24,82 %o)
- Budapest (20,90 %o)

Az 4683 bejelentésbol csak egy esetben ismeretlen a lakohely.

Az alabbiakban a fébb rendellenesség-csoportokat az egyes megyékben észlelt
gyakorisaguk alapjan elemezziikk. Az értékelésnél csak az 5-nél nagyobb esetszamu
bejelentéseket vettiik figyelembe.

A idegcs6zarédasi rendellenességek (koponyahiany, agysérv €s nyitott gerinc) szama
37, bejelentési aranya 0,35 ezrelék volt. Ez az érték jelentdsen alacsonyabb volt a 2009-es év
bejelentési aranyanal (0,57 ezrelék; 65 eset). ldegcsézarodasi rendellenességrol Fejér,
Somogy, Szabolcs-Szatmdr-Bereg és Veszprém megyékbol nem érkezett bejelentés.
Koponyahiany és nyitott gerinc eléfordulasa egyetlen teriileti egységben se mutatott
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szigifikans eltérést az atlagtol. Nem jelentettek nyitott gerincet Fejér, Somogy, Szabolcs-
Szatmar-Bereg, Veszprém és Zala megyékbdl.

Vizfejiiséggel 34 esetet jelentettek orszagosan, aranyuk 0,32 ezrelék, ami megegyzik a
2009-ben észlelt gyakorisaggal. Borsod-Abauij-Zemplén megyében - az orszagos atlaghoz
viszonyitva - szignifikdnsan nagyobb aranyban (0,64 ezrelék; 5 eset) észlelték a
rendellenességet, bar az egy-egy megyében észlelt esetszam nagyon kicsi. Nem jelentettek
vizfejliséget Heves, Nogrdd, Tolna és Vas megyékbdl.

Egyéb idegrendszeri rendellenességekrol 72 bejelentés tortént (0,67 ezrelék),
aranyuk Bdcs-Kiskun és Somogy megyékben (1,49, ill. 1,95 ezrelék) meghaladta az orszagos
atlagot.

Izolalt sziv- és nagyér rendellenességgel 1162 esetet jelentettek (2009-ben 1071
esetbejelentés tortént). Az észlelt gyakorisag messze a legnagyobbnak adodott a
rendellenesség-csoportok kdzott (orszagos atlag 10,86 ezrelék). Az egyes megyck bejelentési
aranyai ennél a rendellenesség-csoportnal mutattak a legnagyobb kiilonbséget. A legkisebb
bejelentési aranyt Pest megyében (4,11 ezrelék), a legnagyobb gyakorisagi értéket Bdcs-
Kiskun megyében (26,91 ezrelék) tapasztaltuk. Az atlagnal tobb sziv- és nagyér fejlédési
rendellenességet jelentettek még Baranya (13,06 ezrelék), Békés (14,59 ezrelék) Borsod-
Abauj-Zemplén (20,03 ezrelék), Fejér (16,39 ezrelék), Komdrom-Esztergom (23,85 ezrelék),
Nograd (15,14 ezrelék), Szabolcs-Szatmdr-Bereg (18,89 ezrelék), Veszprém (14,17 ezrelék) és
Zala (19,20 ezrelék) megyékbol. Ezzel szemben a bejelentési gyakorisag kisebb volt az
atlagnal Csongrdad (3,26 ezrelék), Gydr-Moson-Sopron (7,21 ezrelék), Hajdu-Bihar (8,20
ezrelék), Heves (6,72 ezrelék), Pest (4,11 ezrelék) megyékben, valamint Budapesten (3,74
ezrelék).

2010-ben 96 archasadékos (34 szajpadhasadékos és 62 ajak+szajpadhasadékos)
esetet jelentettek. Az észlelt 0,32, ill. 0,58 ezrelékes bejelentési gyakorisagok elmaradtak a
vart értéktol. Az ajak+szajpadhasadékkal sziiletettek aranya két megyében Bdacs-Kiskun (1,12
ezrelék) és Jasz-Nagykun-Szolnok (1,49 ezrelék) haladta meg az orszagos atlagot.
Szajpadhasadékrol Baranya, Békés, Csongrad, Heves, Jasz-Nagykun-Szolnok, Somogy,
Szabolcs-Szatmar-Bereg, Tolna és Zala megyékbdl, ajakhasadékrol Békés, Tolna és Veszprém
megyékbdl nem érkezett bejelentés.

Az emésztészervi rendellenességek koziil gyomorkimenet-sziikiiletet 12 esetben
(0,11 ezrelék) jelentettek (2007-ben 37 eset (0,32 ezrelék), 2008-ban 22 eset (0,19 ezrelék),
2009-ben 15 eset (0,13 ezrelék) keriilt regisztralasra), vagyis bejelentési aranyuk fokozatosan
csokkené tendenciat mutat. Az esetek felét (6 eset) Bdcs-Kiskun megyébdl jelentették. A
vékonybél elzarodas/sziikiilet el6fordulasat 13 esetben (0,12 ezrelék), a végbél-
elzarédas/sziikiiletét 20 esetben (0,19 ezrelék) jelentették, teriileti megoszlasuk a kis
esetszam miatt nem értékelhetd

A gyomor-béltraktus rendellenességei kozil az egyéb emésztorendszeri
rendellenesség bejelentett gyakorisaga képezi a legnagyobb csoportot (205 eset; 1,92
ezrelék). Ennek nagy része a nyelv egyéb rendellenességeit foglaljak magukba, ami enyhe
artalomnak tekinthetd, ezért a megyék szerint bejelentett gyakorisdgok nem keriiltek
részletezésre.

A rejtettheréjiiség a hetedik legnagyobb aranya volt a rendellenesség-csoportok
kozott (1,42 ezrelék; 152 eset), bejelentési aranyuk az el6z6 évhez képest (1,73 ezrelék; 198
eset) jelentésen csokkent. Hat megyében Bdacs-Kiskun (2,80 ezrelék), Csongrad (3,76
ezrelék), Gydr-Moson-Sopron (3,82 ezrelék), Heves (2,88 ezrelék), Jdsz-Nagykun-Szolnok
(3,72 ezrelék) és Veszprém (2,55 ezrelék) a bejelentési arany meghaladta az orszagos atlagot.
Szignifikdnsan kevesebb rejtettheréjliséget jelentettek Pest (0,55 ezrelék) megyébdl, valamint
Budapestrol (0,67 ezrelé€k).
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A nemi szervi rendellenességek aranya 0,51 ezrelék volt (55 eset), az el6z6 évi
el6fordulasuk 0,58 ezrelék (66 eset). Az orszagos atlagtol Gydr-Moson-Sopron (1,48 ezrelék),
Komarom-Esztergom (2,09 ezrelék), Nograd (3,03 ezrelék) és Vas (2,13 ezrelék) megye
mutatott nagyobb gyakorisagot az orszagosnal.

Vesehianyrol 34 esetben kiildtek bejelentést, aranyuk (0,32 ezrelék) azonos az el6z6
évi értékkel. Hajdu-Bihar megyébdl szignifikdnsan nagyobb aranyban (1,03 ezrelék)
jelentettek vesehianyt az orszagos atlagnal.

Cystas vesebetegséget Osszesen 27 esetben (0,25 ezrelék) jelentettek, az orszagos
atlagot szignifikansan meghaladé gyakorisag nem fordult el6. A legnagyobb szamu esetet (5)
Pest megy¢bdl jelentették.

A hugyrendszer elzarédasos rendellenességei az elmult évben a bejelentett fejlodési
anomaliak hetedik legnagyobb csoportjat képezték 174 esettel, 2010-ben azonban a 2009-es
érték kevesebb, mint egyharmadat alkotta ez a csoport (60 eset). Az okok arra vezethetok
vissza, hogy az elektronikus bejelentések bevezetésével a bejelentést végzo orvosok a
hugyrendszer elzarddasos eseteinek tObbségét az egyéb hugyrendszeri elvaltozasok

crer

Hajdu-Bihar megyébdl érkezett (1,20 ezrelék).

A bejelentett hypospadiasisos esetek aranya az értékelt rendellenesség-csoportok
negyedik legnagyobb csoportjat képezte 280 esettel (2009-ben 252 eset volt). Harom
megyébol Gydr-Moson-Sopron (4,24 ezrelék), Vas (8,53 ezrelék) és Veszprém (4,82 ezrelék)
szignifikansan tobb bejelentés érkezett az orszagos atlagnal (2,62 ezrelék), ezzel szemben
Hajdu-Bihar (1,03 ezrelék) és Jdsz-Nagykun-Szolnok (1,24 ezrelék) megyékbdl kevesebb
hypospadiasisos rendellenességet jelentettek.

Az egyéb hugyrendszeri rendellenességek orszagos atlaga 3,04 ezrelék volt (325
eset), ami tobb mint kétszerese a 2009-ben észlelt értéknek (149 eset; 1,30 ezrelék). A
magyarazat a huigyuti elzarodésos eseteknek ebbe a kategdridba torténd besorolasa (Isd. két
bekezdéssel feljebb). Az esetek mintegy egy-6todét Somogy megye jelentette (65 eset; 21,16
ezrelék). Tovabbi négy megyébdl Bdcs-Kiskun (10,28 ezrelék), Borsod-Abaiij-Zemplén (7,02
ezrelék), Heves (5,44 ezrelék), Somogy (21,16 ezrelék) tobb, Jasz-Nagykun-Szolnok (1,49
ezrelék) és Pest (1,37 ezrelék) megyébdl, valamint Budapestrél (0,61 ezrelék) kevesebb
bejelentést kaptunk az orszagos atlagnal.

Csipéficammal és csipoficam-hajlammal 154 esetet jelentettek. Bar a
rendellenesség-csoportok kozott a hatodik leggyakoribbnak adodott, az észlelt 1,44 ezrelékes
orszagos gyakorisag jelentdsen elmaradt a vart értéktdl és az el6z6 év 1,68 ezrelékes
bejelentési aranyatol. Ehhez jarul hozza az is, hogy Baranya, Jasz-Nagykun-Szolnok és
Nograd megyékbol egyetlen bejelentés sem érkezett, Tolna, Vas, Veszprém és Zala
megyékbol pedig csak 1-1 esetet jeleztek. Kiemelkedéen sok (57) csipdficamos esetrél
kiildtek bejelentést Bdacs-Kiskun megyébol (10,65 ezrelék). Az orszagos atlagnal nagyobb
aranyu bejelentés érkezett még Csongrdd (5,76 ezrelék) és Fejér (4,94 ezrelék) megyékbol,
ezzel szemben budapesti bejelentés szignifikansan kisebbnek adodott (0,41 ezrel€k).

A dongalab bejelentési gyakorisaganak orszagos atlaga 1,12 ezrelék (120 eset),
szintén jelentdsen a vart érték €és az el6zd évben észlelt bejelentési érték (1,22 ezrelék, 140
eset) alatt maradt. Harom megyében Baranya (2,77 ezrelék), Somogy (2,60 ezrelék) és
Veszprém (1,98 ezrelék) az észlelt értékek nagyobbak voltak az orszagos atlagnal.

Sokujjusaggal 80 esetet jelentettek, ami 0,75 ezrelékes gyakorisagnak felel meg,
aranyuk csaknem megegyezett az el6z6 évi értékkel (0,74 ezrelék). A bejelentések aranya
csak Nograd megyében haladta meg az atlagértéket (2,52 ezrelék). Békés és Heves megyékbdl
nem jelentettek sokujjusagot.
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Osszenétt ujjak eléfordulasarol Osszesen 78 esetben érkezett bejelentés.
Eléfordulasuk négy megyében: Csongrad (2,26 ezrelék), Gydr-Moson-Sopron (2,33 ezrelék)
Komdrom-Esztergom (2,39 ezrelék) és Veszprém (1,42 ezrelék) haladta meg az orszagos
atlagot (0,73 ezrel€k)). Békés és Nograd megyék nem jeleztek 0sszendtt ujjakat.

Végtaghianyos rendellenességréol 22 esetben kiildtek értesitést. Az észlelt
gyakorisagok Pest megyében (0,41 ezrelék; 6 eset) és Budapesten (0,41 ezrelék; 8 eset) voltak
nagyobbak a 0,21 ezrelékes orszagos atlagnal.

Az egyéb végtag-rendellenességek szama 47 (el6z6 évben 58) volt. Az orszagosnal
nagyobb aranyt bejelentés érkezett Baranya (1,51 ezrelék), Csongrad (1,25 ezrelék), Gyor-
Moson-Sopron (1,48 ezrelék) és Heves (1,92 ezrelék) megyékbol.

A Down-szindroma az 06todik legnagyobb rendellenesség-csoportot alkotta, a
bejelentett esetek szama 188 (az el6z6 évben 204) volt. Orszagos eléfordulasuk 1,76 ezrelék,
aranyuk meghaladta a korabbi években észlelt értékeket (2006: 1,45; 2007: 1,50; 2008: 1,59
ezrelék), de kozel azonos volt az el6z6 évben észlelt értékkel (1,78 ezrelék). A bejelentések
aranya egyediil Budapesten (2,51 ezrelék) haladta meg az orszagos atlagot.

Egyéb kromoszéma-rendellenességet 85 esetben jelentettek (2009-ben ez a szam
103 volt). Bdces-Kiskun (1,49 ezrelék), Heves (1,92 ezrelék), valamint Vas (2,56 ezrelék)
megy¢kbdl nagyobb aranyban kiildtek bejelentést az orszagos atlagnal (0,79 ezrelék).

2010-ben nem érkezett bejelentés dsszenétt ikrekrol, szemben az eldz6 évvel, amikor
a vartnal nagyobb szamu, 4 6sszendtt ikret regisztralt a VRONY.

Az Osszes rendellenesség 9,5%-at képez6 minor rendellenességeket (egy vagy tobb
minor anomalia el6fordulasa) kiilon rendellenesség-csoportba soroltuk. A minor anomaliak
heterogén csoportja bejelentésiik gyakorisaga alapjan a masodik leggyakoribb csoportot
képezte (4,17 ezrelék; 446 eset) annak ellenére, hogy a korabbi években bejelentésre keriilt
nem Q-s diagnézisi sérvek, daganatok, stb. 2008-t6l nem keriiltek analizisre és az
elektronikus bejelentés nem is teszi lehetévé rogzitésiiket. Baranya (15,61 ezrelék), Bdcs-
Kiskun (7,66 ezrelék), Gydr-Moson-Sopron (8,27 ezrelék), Heves (16,32 ezrelék), Tolna
(22,89 ezrelék) és Vas (17,92 ezrelék) megyék tobb, Borsod-Abaij-Zemplén (2,81 ezrelék),
Fejér (1,35 ezrelék), Jasz-nagykun-Szolnok (1,24 ezrelék), Pest megyék (0,62 ezrelék),
valamint Budapest (0,26 ezrelék) kevesebb minor anomaliat jelentett.

A tobbszoros fejlédési rendellenességeket kiilon értékeltiik a két rendellenesség
véletlen (random) kombinaciojat alkotd csoporttol. Nem azonositott multiplex
rendellenességekrol 113 esetben (1,06 ezrelék), multiplex asszociaciokrél 15 esetben (0,14
ezrelék), random kombinaciokrol 174 esetben (1,63 ezrelék) érkezett bejelentés. A
multiplex kongenitalis anomaliak csoportjaban Baranya (2,01 ezrelék), Bdcs-Kiskun (2,06
ezrelék), Borsod-Abauj-Zemplén (2,17 ezrelék), Nograd (2,52 ezrelék) és Vas (2,99 ezrelék)
megyékben nagyobb, Pest megyében (0,48 ezrelék) és Budapesten (0,56 ezrelék) kisebb
gyakorisag mutatkozott az orszagos atlagnal. A random kombinaciék csoportjadban Bdcs-
Kiskun (5,23 ezrelék), Borsod-Abauj-Zemplén (3,96 ezrelék) és Heves (3,20 ezrelék)
megyékben adodott az orszagos atlagot meghaladd bejelentési arany. Kisebb volt a random
kombinaciok bejelentési aranya Pest megyében (0,96 ezrelék) és Budapesten (0,56 ezrelék).

Altalanossagban elmondhaté, hogy a rendellenesség-gyakorisigok megyék kozott
¢észlelt szignifikans eltérései elsdsorban a bejelentési fegyelem eltéréseire vezethetok vissza.
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6. tablazat A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisaga rendellenesség
csoportok szerint megyénként

Baranya Bacs-Kiskun Békés Borsod-Abauj-Z.
Rendellenesség csoportok esetsz.| ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék
AN - Koponyahiany 0 0,00 2 0,37 0 0,00 0 0,00
EN - Agysérv 1 0,25 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HP — Holoprosencephalia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MC — Kisfejliség 1 0,25 2 0,37 0 0,00 0 0,00
HY — Vizfejiiség 2 0,50 3 0,56 4 1,27 5 0,64] t
SB — Nyitott gerinc 3 0,76 1 0,19 1 0,32 3 0,38
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 1 0,25 8 1,49 3 0,95 4 0,51
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 0,00 1 0,19 0 0,00 0 0,00
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,13
EY — Egyéb szemrendellenesség 0 0,00 1 0,19 0 0,00 2 0,26
EA —Fiilrendellenesség 0 0,00 5 0,93 0 0,00 4 0,51
BR — Kopoltyuiv szarmazékok rendellenessége 2 0,50 3 0,56 0 0,00 3 0,38
FS — Arc és koponya rendellenesség 0 0,00 2 0,37 1 0,32 1 0,13
HD — Sziv és nagyér rendellenesség 54 13,60] 1 144 26,91 46| 14,59 157  20,03] t
RS — Légzoérendszeri rendellenesség 3 0,76 11 2,06 2 0,63 6 0,77
CP — Szajpadhasadék 0 0,00 3 0,56 0 0,00 2 0,26
CL — Ajakhasadék 2 0,50 6 1,12 0 0,00 5 0,64
OA — Nyel6ces6 elzarodas 1 0,25 2 0,37 0 0,00 0 0,00
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 0 0,00 6 1,12 2 0,63 0 0,00
Al - Vékonybél elzarédasa/sziikiilete 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,13
AA — Végbél elzarddasa/sziikiilete 2 0,50 3 0,56 1 0,32 1 0,13
HG - Hirschsprung-féle betegség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OD — Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 2 0,50 39 7,29 3 0,95 6 0,77| |
UT - Rejtett heréjliség 2 0,50 15 2,80 2 0,63 6 0,77
EG - Nemi szervi rendellenesség 1 0,25 3 0,56 4 1,27 3 0,38
RA — Veschiany 0 0,00 2 0,37 1 0,32 1 0,13
PO - Potter-szindroéma 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CK — Cystés vesebetegség 1 0,25 4 0,75 2 0,63 1 0,13
US — Hugyrendszer elzardédasos rendellenessége 1 0,25 5 0,93 4 1,27 4 0,51
EV- Hugyholyag extrophia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
SH — Hypospadiasis 9 2,27 15 2,80 8 2,54 22 2,81
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 11 2,77 55/ 10,28 8 2,54 55 7,02 t
CD — Csipdficam és hajlam 0 0,00 57| 10,65 3 0,95 3 0,38
CF — Dongalab 11 2,771 3 0,56 3 0,95 5 0,64
PY — Sokujjusag 3 0,76 4 0,75 0 0,00 9 1,15
SY — Osszendtt ujjak 4 1,01 6 1,12 0 0,00 2 0,26
LR — Végtaghiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,13
OL — Egyéb végtag rendellenesség 6 1,51 1 1 0,19 2 0,63 2 0,26
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 1 0,25 8 1,49 2 0,63 2 0,26
TC — Ferdenyakusag 19 4,78) 1 1 0,19 1 0,32 1 0,13
DI — Rekeszhiany 0 0,00 2 0,37 1 0,32 2 0,26
EX — Nyitott hasfal 1 0,25 2 0,37 1 0,32 2 0,26
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 0 0,00 2 0,37 1 0,32 0 0,00
IM — Kiiltakarok rendellenessége 7 1,76 3 0,56 3 0,95 9 1,15
SA — Léphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 1 0,25 0 0,00 0 0,00 0 0,00
S| — Forditott elhelyezkedésii szervek 0 0,00 0 0,00 1 0,32 0 0,00
SYND - Szindromak 1 0,25 1 0,19 0 0,00 1 0,13
DS — Down szindroma 11 2,77 8 1,49 8 2,54 11 1,40
EK — Egyéb kromoszéma rendellenesség 4 1,01 8 1,49 1 0,32 1 0,13
TW - Osszenétt ikrek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MI — Minor rendellenesség 62 15,61] 1 41 7,66 8 2,54 22 2,81 |
RK — Random kombinacio 4 1,01 28 5,23 6 1,90 31 3,96| 1
MA — Multiplex asszociacié 3 0,76 1 0,19 1 0,32 0 0,00
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 8 2,01 1 11 2,06 6 1,90 17| 2,17/ 1
OT — Egyéb rendellenesség 2 0,50 0 0,00 1 0,32 0 0,00
Osszesen 247 62,20] 1 528 98,65 141 44,72 414 5282 1

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.

57




Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

Csongrad Fejér Gyér-Moson-Sop.| Hajda-Bihar

Rendellenesség csoportok esetsz.| ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék

AN - Koponyahiany 1 0,25 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EN - Agysérv 0 0,00 0 0,00 2 0,42 0 0,00
HP — Holoprosencephalia 0 0,00 1 0,22 0 0,00 0 0,00
MC — Kisfejliség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HY — Vizfejiiség 1 0,25 1 0,22 2 0,42 2 0,34
SB — Nyitott gerinc 1 0,25 0 0,00 1 0,21 1 0,17
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 3 0,75 3 0,67 4 0,85 4 0,68
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 1 0,21 1 0,17
EY — Egyéb szemrendellenesség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,17
EA —Fiilrendellenesség 0 0,00 1 0,22 3 0,64 0 0,00
BR — Kopoltyuiv szarmazékok rendellenessége 6 1,50 t 1 0,22 6 1,27| 1 6 1,03
FS — Arc és koponya rendellenesség 1 0,25 2 0,45 4 0,85 1 0,17
HD — Sziv és nagyér rendellenesség 13 3,26| | 73] 16,39] 1 34 7,21 | 48 8,20
RS — Légzbérendszeri rendellenesség 3 0,75 4 0,90 0 0,00 1 0,17
CP — Szajpadhasadék 0 0,00 4 0,90 1 0,21 2 0,34
CL — Ajakhasadék 3 0,75 3 0,67 2 0,42 3 0,51
OA — Nyel6ces6 elzarodas 4 1,00 1 0,22 2 0,42 0 0,00
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 1 0,25 0 0,00 1 0,21 0 0,00
Al - Vékonybél elzarddasa/sziikiilete 2 0,50 0 0,00 2 0,42 0 0,00
AA — Végbél elzarédasa/sziikiilete 2 0,50 0 0,00 1 0,21 1 0,17
HG - Hirschsprung-féle betegség 1 0,25 0 0,00 0 0,00 1 0,17
OD — Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 36| 9,02 1 3 0,67 4 0,85 51] 8,71
UT - Rejtett heréjliség 15 3,76 1 7 1,57 18 3,82 1 5 0,85
EG - Nemi szervi rendellenesség 1 0,25 1 0,22 7 1,48| 1 2 0,34
RA — Veschiany 0 0,00 0 0,00 3 0,64 6 1,03
PO - Potter-szindroma 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CK — Cystés vesebetegség 0 0,00 2 0,45 0 0,00 0 0,00
US — Hugyrendszer elzarddasos rendellenessége 4 1,00 0 0,00 0 0,00 7 1,20
EV- Hugyholyag extrophia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,17
SH — Hypospadiasis 10 2,51 17 3,82 20 4,24| 1 6 1,03
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 7 1,75 14 3,14 8 1,70 13 2,22
CD — Csipdficam és hajlam 23 5,76 1 22 4,94| 1 8 1,70 4 0,68
CF — Dongalab 6 1,50 4 0,90 7 1,48 7 1,20
PY — Sokujjiisag 5 1,25 2 0,45 6 1,27 1 0,17
SY — Osszendtt ujjak 9 2,26| 1 1 0,22 11 2,33 1 4 0,68
LR — Végtaghiany 0 0,00 2 0,45 1 0,21 0 0,00
OL — Egyéb végtag rendellenesség 5 1,25 t 2 0,45 7 1,48| 1 1 0,17
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 1 0,25 0 0,00 0 0,00 0 0,00
TC — Ferdenyakusag 0 0,00 1 0,22 0 0,00 0 0,00
DI — Rekeszhiany 3 0,75 1 0,22 0 0,00 1 0,17
EX — Nyitott hasfal 1 0,25 0 0,00 2 0,42 3 0,51
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 2 0,50 0 0,00 2 0,42 0 0,00
IM — Kiiltakardk rendellenessége 1 0,25 3 0,67 9 191 1 5 0,85
SA — Léphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 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
SYND - Szindromak 1 0,25 0 0,00 6 1,27 1 5 0,85
DS — Down szindroma 6 1,50 3 0,67 5 1,06 14 2,39
EK — Egyéb kromoszdéma rendellenesség 5 1,25 1 0,22 3 0,64 3 0,51
TW - Osszenétt ikrek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MI — Minor rendellenesség 14 3,51 6 1,35 | 39 8,27 1 18] 3,08
RK — Random kombinacio 8 2,00 9 2,02 3 0,64 4 0,68
MA — Multiplex asszociacid 0 0,00 1 0,22 0 0,00 0 0,00
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 6 1,50 6 1,35 3 0,64 3 0,51
OT — Egy¢éb rendellenesség 0 0,00 0 0,00 1 0,21 0 0,00
(Osszesen 211 52,87 1 202] 45,36 239 50,69 1 236] 40,33

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

Heves Jasz-Nagykun-Sz.| Komarom-E. Négrad

Rendellenesség csoportok esetsz.| ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | 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
HP — Holoprosencephalia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MC — Kisfejliség 1 0,32 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HY — Vizfejiiség 0 0,00 4 0,99 1 0,30 0 0,00
SB — Nyitott gerinc 2 0,64 1 0,25 1 0,30 2 1,01
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 0 0,00 2 0,50 3 0,89 1 0,50
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EY — Egyéb szemrendellenesség 1 0,32 5 1,24| ¢ 0 0,00 2 1,01
EA —Fiilrendellenesség 0 0,00 0 0,00 2 0,60 2 1,01
BR — Kopoltyuiv szarmazékok rendellenessége 0 0,00 1 0,25 1 0,30 0 0,00
FS — Arc és koponya rendellenesség 0 0,00 1 0,25 2 0,60 1 0,50
HD — Sziv és nagyér rendellenesség 21 6,72 | 44 1091 80 2385 1 30] 15,14
RS — Légzorendszeri rendellenesség 4 1,28 3 0,74 7 2,09 1 3 1,51
CP — Szajpadhasadék 0 0,00 0 0,00 2 0,60 1 0,50
CL — Ajakhasadék 2 0,64 6 1,49 1 1 0,30 2 1,01
OA — Nyel6ces6 elzarodas 1 0,32 2 0,50 0 0,00 0 0,00
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
Al - Vékonybél elzarddasa/sziikiilete 1 0,32 0 0,00 1 0,30 0 0,00
AA — Végbél elzarddasa/sziikiilete 1 0,32 0 0,00 0 0,00 1 0,50
HG - Hirschsprung-féle betegség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OD — Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 5 1,60 8 1,98 3 0,89 2 1,01
UT - Rejtett heréjliség 9 2,88 1 15 3,72 1 5 1,49 2 1,01
EG - Nemi szervi rendellenesség 0 0,00 3 0,74 7 2,09 1 6 3,03
RA — Vesehiany 2 0,64 1 0,25 0 0,00 1 0,50
PO - Potter-szindroma 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CK — Cystés vesebetegség 1 0,32 4 0,99 1 0,30 0 0,00
US — Hugyrendszer elzarddasos rendellenessége 3 0,96 0] 0,00 1 0,30 1 0,50
EV- Hugyholyag extrophia 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0 0,00
SH — Hypospadiasis 9 2,88 5 1,24 | 10 2,98 7 3,53
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 17 5,44 1 6 1,49 | 3 0,89 6 3,03
CD — Csipdficam és hajlam 5 1,60 0 0,00 4 1,19 0 0,00
CF — Dongalab 6 1,92 1 0,25 5 1,49 3 1,51
PY — Sokujjiisag 0 0,00 2 0,50 2 0,60 5 2,52
SY — Osszendtt ujjak 3 0,96 5 1,24 8 2,39 1 0 0,00
LR — Végtaghiany 1 0,32 2 0,50 1 0,30 0 0,00
OL — Egyéb végtag rendellenesség 6 1,92 1 3 0,74 2 0,60 0 0,00
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 0 0,00 2 0,50 0] 0,00 0 0,00
TC — Ferdenyakusag 28 8,96| 1 0 0,00 0 0,00 0 0,00
DI — Rekeszhiany 1 0,32 2 0,50 0 0,00 0 0,00
EX — Nyitott hasfal 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 0 0,00 0 0,00 2 0,60 0 0,00
IM — Kiiltakardk rendellenessége 10 3,20 t 3 0,74 15 4,47 1 0 0,00
SA — Léphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
Sl — Forditott elhelyezkedésii szervek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
SYND - Szindromak 1 0,32 2 0,50 1 0,30 0 0,00
DS — Down szindroma 2 0,64 7 1,74 4 1,19 2 1,01
EK — Egyéb kromoszdéma rendellenesség 6 1,92 1 3 0,74 1 0,30 2 1,01
TW - Osszenétt ikrek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MI — Minor rendellenesség 51 16,32 1 5 124| | 15 4,47 6 3,03
RK — Random kombinacio 10 3,20[ 1 5 1,24 4 1,19 2 1,01
MA — Multiplex asszociacid 1 0,32 0 0,00 1 0,30 0 0,00
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 4 1,28 4 0,99 3 0,89 5 2,52
OT — Egy¢éb rendellenesség 1 0,32 0 0,00 2 0,60 0 0,00
(Osszesen 216 69,12 1 157 38,93 201 59,93 1 95| 47,96

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

Pest Somogy Szabolcs-Sz.-B. Tolna

Rendellenesség csoportok esetsz.| ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék

AN - Koponyahiany 2 0,14 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EN - Agysérv 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,45
HP — Holoprosencephalia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MC — Kisfejliség 2 0,14 0 0,00 1 0,16 0 0,00
HY — Vizfejiiség 1 0,07 1 0,33 3 0,47 0 0,00
SB — Nyitott gerinc 2 0,14 0 0,00 0 0,00 1 0,45
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 6 0,41 6 1,95 4 0,63 0 0,00
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EY — Egyéb szemrendellenesség 7 0,48 0 0,00 2 0,31 1 0,45
EA —Fiilrendellenesség 6 0,41 1 0,33 1 0,16 0 0,00
BR — Kopoltyuiv szarmazékok rendellenessége 6 0,41 5 1,63 5 0,79 0 0,00
FS — Arc és koponya rendellenesség 2 0,14 0 0,00 7 1,10] 1 0 0,00
HD — Sziv és nagyér rendellenesség 60 411 | 28 9,11 120 18,89 1 19 8,53
RS — Légzoérendszeri rendellenesség 10 0,69 1 0,33 4 0,63 1 0,45
CP — Szajpadhasadék 9 0,62 1 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CL — Ajakhasadék 6 0,41 3 0,98 4 0,63 0 0,00
OA — Nyel6cesé elzarddas 3 0,21 0 0,00 0 0,00 0 0,00
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 0 0,00 0 0,00 1 0,16 0 0,00
Al - Vékonybél elzarddasa/sziikiilete 3 0,21 1 0,33 0 0,00 0 0,00
AA — Végbél elzarddasa/sziikiilete 2 0,14 0 0,00 0 0,00 0 0,00
HG - Hirschsprung-féle betegség 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OD — Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 17 1,17 | 1 0,33 4 0,63 2 0,90
UT - Rejtett heréjliség 8 0,55 | 7 2,28 4 0,63 3 1,35
EG - Nemi szervi rendellenesség 5 0,34 1 0,33 1 0,16 0 0,00
RA — Vesehiany 6 0,41 1 0,33 1 0,16 1 0,45
PO - Potter-szindréma 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,45
CK — Cystés vesebetegség 5 0,34 1 0,33 2 0,31 0 0,00
US — Hugyrendszer elzarddasos rendellenessége 5 0,34 2 0,65 4 0,63 1 0,45
EV- Hugyholyag extrophia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
SH — Hypospadiasis 43 2,95 12 3,91 3 0,47 2 0,90
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 20 1,37 | 65 21,16 2 0,31 3 1,35
CD — Csipdficam és hajlam 4 0,27 6 1,95 3 0,47 1 0,45
CF — Dongalab 16 1,10 8 2,60 5 0,79 4 1,80
PY — Sokujjiisag 13 0,89 3 0,98 4 0,63 1 0,45
SY — Osszendtt ujjak 6 0,41 2 0,65 2 0,31 1 0,45
LR — Végtaghiany 6 0,41 1 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OL — Egy¢éb végtag rendellenesség 2 0,14 2 0,65 1 0,16 1 0,45
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 0 0,00 1 0,33 0] 0,00 1 0,45]
TC — Ferdenyakusag 0 0,00 4 1,30 0 0,00 1 0,45
DI — Rekeszhiany 1 0,07 1 0,33 2 0,31 0 0,00
EX — Nyitott hasfal 1 0,07 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 2 0,14 0 0,00 0 0,00 1 0,45
IM — Kiiltakarok rendellenessége 1 0,07 2 0,65 0 0,00 8 3,59
SA — Léphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 0 0,00 1 0,33 0 0,00 0 0,00
S| — Forditott elhelyezkedésii szervek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,45
SYND - Szindrémak 4 0,27 2 0,65 3 0,47 0 0,00
DS — Down szindréma 25 1,71 4 1,30 11 1,73 4 1,80
EK — Egyéb kromoszdéma rendellenesség 11 0,75 3 0,98 2 0,31 2 0,90
TW - Osszen6tt ikrek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MI — Minor rendellenesség 9 0,62] | 14 4,56 22 3,46 51| 22,89
RK — Random kombinacid 14 0,96| | 7 2,28 10 1,57 4 1,80
MA — Multiplex asszociacié 0 0,00 0 0,00 1 0,16 2 0,90
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 7 0,48] | 3 0,98 2 0,31 1 0,45
OT — Egyéb rendellenesség 2 0,14 0 0,00 0 0,00 0 0,00
Osszesen 362 24,82 | 199] 64,78 240 37,78] | 120 53,86

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

Vas Veszprém Zala Budapest

Rendellenesség csoportok esetsz.| ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék

AN - Koponyahiany 1 0,43 0 0,00 1 0,39 0 0,00
EN - Agysérv 0 0,00, 0 0,00 1 0,39 1 0,05
HP — Holoprosencephalia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MC — Kisfejliség 0 0,00 1 0,28 0 0,00 4 0,20
HY — Vizfejiiség 0 0,00, 2 0,57 1 0,39 1 0,05
SB — Nyitott gerinc 1 0,43 0 0,00 0 0,00 3 0,15
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 2 0,85 1 0,28 2 0,78 15 0,77
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 0 0,00 0 0,00 1 0,39 4 0,20
EY — Egyéb szemrendellenesség 2 0,85 0 0,00 0 0,00 8 0,41
EA —Fiilrendellenesség 2 0,85 1 0,28 1 0,39 1 0,05]
BR — Kopoltyuiv szarmazékok rendellenessége 3 1,28 0 0,00 7 2,74 9 0,46
FS — Arc és koponya rendellenesség 0 0,00 0 0,00 1 0,39 1 0,05
HD — Sziv és nagyér rendellenesség 18 7,68 50 14,17 49| 19,20 73 3,74
RS — Légzérendszeri rendellenesség 0 0,00 2 0,57 3 1,18 10 0,51
CP — Szajpadhasadék 1 0,43 1 0,28 0 0,00 8 0,41
CL — Ajakhasadék 1 0,43 0 0,00 2 0,78 11 0,56
OA — Nyel6ces6 elzarodas 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,05
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,05
Al - Vékonybél elzarddasa/sziikiilete 0 0,00 1 0,28 0 0,00 1 0,05
AA — Végbél elzarddasa/sziikiilete 2 0,85 0 0,00 0 0,00 3 0,15
HG - Hirschsprung-féle betegség 0 0,00, 0 0,00 0 0,00 0 0,00
OD — Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 1 0,43 10 2,83 2 0,78 6 0,31
UT - Rejtett heréjliség 2 0,85 9 2,55 5 1,96 13 0,67
EG - Nemi szervi rendellenesség 5 2,13 1 3 0,85 0 0,00 2 0,10
RA — Veschiany 2 0,85 3 0,85 2 0,78 1 0,05
PO - Potter-szindroma 0 0,00 1 0,28 0 0,00 1 0,05
CK — Cystés vesebetegség 0 0,00 3 0,85 0 0,00 0 0,00
US — Hugyrendszer elzarddasos rendellenessége 0 0,00 4 1,13 3 1,18 11 0,56
EV- Hugyholyag extrophia 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
SH — Hypospadiasis 20 8,53 1 17 4,82 3 1,18 42 2,15
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 1 0,43 10 2,83 9 3,53 12 0,61
CD — Csipdficam és hajlam 1 0,43 1 0,28 1 0,39 8 0,41
CF — Dongalab 1 0,43 7 1,98 4 1,57 14 0,72
PY — Sokujjiisag 2 0,85 4 1,13 1 0,39 13 0,67
SY — Osszendtt ujjak 4 1,71 5 1,42 1 0,39 4 0,20
LR — Végtaghiany 0 0,00, 0 0,00 0 0,00 8 0,41
OL — Egyéb végtag rendellenesség 1 0,43 1 0,28 1 0,39 1 0,05
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 2 0,85 2 0,57 2 0,78 0 0,00
TC — Ferdenyakusag 0 0,00, 0 0,00 0 0,00 0 0,00
DI — Rekeszhiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 8 0,41
EX — Nyitott hasfal 0 0,00, 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 1 0,43 0 0,00 0 0,00 2 0,10
IM — Kiiltakardk rendellenessége 30 12,80 1 1 0,28 2 0,78 3 0,15
SA — Léphiany 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 0 0,00 0 0,00 1 0,39 0 0,00
S| — Forditott elhelyezkedésii szervek 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
SYND - Szindromak 0 0,00 0 0,00 1 0,39 7 0,36
DS — Down szindroma 5 2,13 6 1,70 3 1,18 49 2,51
EK — Egyéb kromoszdéma rendellenesség 6 2,56 1 5 1,42 1 0,39 17 0,87
TW - Osszenétt ikrek 0 0,00, 0 0,00 0 0,00 0 0,00
MI — Minor rendellenesség 42 17,92 1 13 3,68 3 1,18 5 0,26
RK — Random kombinacio 6 2,56 7 1,98 1 0,39 11 0,56
MA — Multiplex asszociacid 0 0,00 1 0,28 0 0,00 3 0,15
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 7 2,99 1 2 0,57 4 1,57 11 0,56
OT — Egy¢éb rendellenesség 0 0,00 0 0,00 0 0,00 1 0,05
Osszesen 172 73,38 1 174 4931 119] 46,63 408/ 20,90

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

Ismeretlen Osszesen

Rendellenesség csoportok esetszam | esetszam ezrelék

AN - Koponyahiany 0 7 0,07
EN - Agysérv 0 6 0,06
HP — Holoprosencephalia 0 1 0,01
MC — Kisfejliség 0 12 0,11
HY — Vizfejliség 0 34 0,32
SB — Nyitott gerinc 0 24 0,22
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 0 72 0,67
AM — Szemhiany/kisszemiiség 0 1 0,01
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 0 9 0,08
EY — Egyéb szemrendellenesség 0 32 0,30
EA —Fiilrendellenesség 0 30 0,28
BR — Kopoltytiv szarmazékok rendellenessége 0 64 0,60
FS — Arc és koponya rendellenesség 0 27 0,25
HD — Sziv és nagyér rendellenesség 1 1162 10,86
RS — Légzbérendszeri rendellenesség 0 78 0,73
CP — Szajpadhasadék 0 34 0,32
CL — Ajakhasadék 0 62 0,58
OA — Nyel6eso elzarddas 0 17 0,16
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 0 12 0,11
Al - Vékonybél elzarddasa/sziikiilete 0 13 0,12
AA — Végbél elzarédasa/sziikiilete 0 20 0,19
HG - Hirschsprung-féle betegség 0 3 0,03
OD — Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 0 205 1,92
UT - Rejtett heréjliség 0 152 1,42
EG - Nemi szervi rendellenesség 0 55 0,51
RA — Vesehiany 0 34 0,32
PO - Potter-szindroma 0 3 0,03
CK — Cystés vesebetegség 0 27 0,25
US — Hugyrendszer elzarédasos 0 60| 0,56
EV- Hugyhdlyag extrophia 0 1 0,01
SH — Hypospadiasis 0 280 2,62
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 0 325 3,04
CD — Csipdficam és hajlam 0 154 1,44
CF — Dongalab 0 120 1,12
PY — Sokujjiisag 0 80 0,75
SY — Osszenétt ujjak 0 78 0,73
LR — Végtaghiany 0 22 0,21
OL — Egyéb végtag rendellenesség 0 47 0,44
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 0 24 0,22
TC — Ferdenyakusag 0 56 0,52
DI — Rekeszhiany 0 25 0,23
EX — Nyitott hasfal 0 13 0,12
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 0 15 0,14
IM — Kiiltakardk rendellenessége 0 115 1,07
SA — Léphiany 0 0 0,00
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 0] 3 0,03
S| — Forditott elhelyezkedésii szervek 0 2 0,02
SYND - Szindromak 0 36 0,34
DS — Down szindroma 0 188 1,76
EK — Egyéb kromoszéma rendellenesség 0 85 0,79
TW - Osszenétt ikrek 0 0 0,00
MI — Minor rendellenesség 0 446 4,17
RK — Random kombinacid 0 174 1,63
MA — Multiplex asszociacid 0 15 0,14
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 0 113 1,06
OT — Egy¢éb rendellenesség 0 10 0,09
Osszesen 1 4683 43,75
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek régiok szerinti elemzése

A velesziiletett fejlodési rendellenességek BNO csoportok szerinti regionalis
elemzését a 7. tablazat mutatja be. A gyakorisdgok értékelésénél a régiok adott évi
¢lvesziiletés- és Gsszes magzati halalozas szamat vettiik figyelembe.

Az obsszes velesziiletett fejlodési rendellenesség gyakorisaga 43,75 ezrelék volt
orszagosan. A 4683 esetbdl minddssze 1 lakohely nem kertilt feltiintetésre a bejelentéskor. Az
Osszes fejlodési rendellenesség bejelentési gyakorisagat tekintve régionként az alabbi
kovetkeztetés vonhato le:

- A legnagyobb gyakorisagot a Dél-alfoldi régié mutatta (70,42 ezrelék), majd
csokkend sorrendben az orszagos atlagnal nagyobb érték volt észlelheté Dél-
Dundntil (61,05 ezrelék), Eszak-Magyarorszag (56,01 ezrelék), Nyugat-Dundntiil
(55,15 ezrel€k), és Kozép-Dundantul (50,90 ezrelék) régioiban is.

- Eszak-Alfoldon (39,04 ezrelék) és Kozép-Magyarorszdgon a bejelentések aranya
(22,58 ezrelék) kisebb volt az orszagos atlagnal.

A bemutatott térképeken a legsotétebb szinnel az orszagos atlagot szignifikansan
meghalad6 gyakorisagu bejelentéseket, kozepes szinnel az orszagos atlagnak megfeleld, és
legvilagosabb szinnel az orszagos atlagnal kisebb bejelentési gyakorisdgot mutaté teriileteket
jeloltiik.

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikdnsan nincs eltérés
EE szignifikdnsan magasabb

5. abra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek ardnya régioként

A tovabbiakban a velesziiletett rendellenességek BNO-10 szerinti csoportjainak
regiondlis megoszlasat mutatjuk be.
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Jelentés a Velesziiletett Rendellenességek Orszdagos Nyilvantartasa 2010. évi adatairdl

Az idegrendszer velesziiletett rendellenességeinek bejelentési gyakorisaga Dél-
Alféldon szignifikansan nagyobb (2,40 ezrelék), Kozép-Magyarorszdagon (1,08 ezrelék)
kisebb volt orszagos atlagnal (1,46 ezrelék). A tobbi régidban a bejelentett esetek aranyaban
statisztikailag nem mutatkozott eltérés a kozépértéktol.

szignifikansan alacsonyabb
B szignifikansan nincs eltérés
I szignifikansan magasabb

6. d@bra Idegrendszeri velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdga régiok
szerint

A szem, fiil, arc és nyak velesziiletett rendellenességei csoportba tartozo korformak
bejelentett aranya a Nyugat-dundntuli régioban nagyobb (3,12 ezrelék), mig a Kozép-
dunantuli régidban szignifikdnsan kisebb (0,62 ezrelék) volt az orszagos atlagnal (1,46
ezrelék). A tobbi régiod bejelentési gyakorisaga nem tért el az orszagos atlagtol.

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikdansan magasabb

7. dbra Szem, fiil, arc, és nyak velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdga
régiok szerint

A Kkeringési rendszer velesziiletett rendellenességei esetén az orszagos atlagot (10,97
ezrelék) 1ényesen meghaladd bejelentési gyakorisag négy megyében volt észlelhetd: Kozép-
Dundntilon (18,53 ezrelék), Eszak-Magyarorszagon (16,15 ezrelék), Dél-Alfoldon (16,49
ezrelék) és Eszak-Alfoldon (13,06 ezrelék). Ezzel szemben Kozép-Magyarorszdgon (3,93
ezrelék) jelentés elmaradas mutatkozott az atlagtol. Nyugat-Dundntilon (10,51 ezrelék) és
Dél-Dunantulon (10,89  ezrelék) a sziv- ¢€s keringési rendszer velesziiletett
rendellenességeinek ardnya megegyezett az orszagossal.

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikansan magasabb

8. dbra Keringési rendszer velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetk gyakorisdga
régiok szerint
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A légzérendszer velesziiletett rendellenességeinek bejelentési gyakorisaga az elemzett
csoportok koziil a legkisebb értéket mutatta (orszagos atlag 0,73 ezrelék). A Dél-alfoldi és
Kozép-dunantuli régidban a 1égzérendszeri velesziiletett rendellenességek bejelentési aranya
(1,28, ill. 1,15 ezrelék) 75 ill. 58%-kal meghaladta az orszagos atlagot. Ezzel szemben
Nyugat-Dunantulrol minddssze 3 ilyen bejelentés érkezett. A tobbi vizsgalt teriileti egység
bejelentési aranya nem tért el szignifikdnsan az atlagtol.

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikdnsan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

9. dbra Légzorendszeri velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdga régiok
szerint

Az ajak- és szajpadhasadék bejelentési gyakorisaganak orszagos atlaga (0,90
ezrelék) 2010-ben is elmaradt a vart értéktdl. Egyetlen régiobol sem érkezett tobb vagy
kevesebb bejelentés az orszagosnal.

szignifikdnsan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

10. dbra Ajak és szajpadhasadék velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek
gyakorisdga régiok szerint

Az emésztorendszer velesziiletett rendellenességei csoportjaba tartozé abnormitasok
bejelentési gyakorisaga Dél-Alféldon (10,24 ezrelék), Dél-Dundntulon (8,31 ezrelék) és
Eszak-Magyarorszagon (5,49 ezrelék) meghaladta az orszagos atlagot (4,13 ezrelék). Ezzel
szemben a bejelentési gyakorisdg elmaradt a kozépértéktdl az orszadg kozépvonalat alkotd
régiokban: Kozép-Dundntilon (2,38 ezrelék) és Kozép-Magyarorszagon (1,20 ezrelék).

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

11. dbra Emésztirendszeri velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisaga
régiok szerint
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A nemi szervek velesziiletett rendellenességeinek bejelentési gyakorisaga az orszag

Dél-Alféldon (5,84 ezrelék) meghaladta az orszagos atlagot (4,55 ezrelék). Kozép-
Magyarorszagon (3,31 ezrelék) és Eszak-Alfoldon (2,71 ezrelék) viszont a kozépértéknél
jelentésen kisebb aranyd a bejelentett nemi szervi rendellenességek aranya. Az Eszak-
Magyarorszdgi és Dél-dunantuli régiok bejelentési gyakorisaga nem tért el az atlagtol.

szignifikdnsan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

12. abra Nemi szervi Velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek Qyakorisdga régiok
szerint

A hugyrendszer velesziiletett rendellenességeinek bejelentési gyakorisaga jelentds
szorast mutat. Dél-Dundntilon (9,49 ezrelék), Dél-Alfoldon (7,36 ezrelék) és Eszak-
Magyarorszagon (7,11 ezrelék) nagyobb volt az orszagos atlagnal (4,19 ezrelék). Ezzel
szemben a Nyugat-dundntili (2,91 ezrelék), Eszak-alfoldi (2,83 ezrelék) és Kozép-
Magyarorszagi (1,79 ezrelék) régiokban a bejelentési értékek elmaradtak az orszagostol.

szignifikdnsan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

13. dabra Hugyrendszeri velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdga régiok
szerint

A csont-izomrendszer velesziiletett rendellenességei és deformitasai a masodik
leggyakoribb fécsoportot képviselik (6,39 ezrelék). A bejelentés gyakorisaga a Dél-alfoldi
régioban jelentdsen meghaladta (12,80 ezrelek) az orszagos atlagot. Dél-Dunantulrol
ugyancsak gyakrabban (9,38 ezrelék) kiildtek bejelentést. Az Eszak-alfoldi (4,56 ezrelék) és
Kozép-magyarorszagi (3,37 ezrelék) régiok viszont joval atlag alatt jelentettek.

szignifikdnsan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikdnsan magasabb

14. abra Csont-izomrendszeri velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdga
régiok szerint
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Az egyéb fécsoportba tartozé velesziiletett rendellenességek heterogén csoportot
képviselnek. Ide sorolhatéak a bor és a kiiltakard egyéb rendellenességei, a kiilonb6zo
velesziiletett malformaciés szindromak, a mashova nem sorolhatd egyéb velesziiletett
rendellenességek, stb. Osszegezve e csoport bejelentési aranyat megallapithatjuk, hogy
Nyugat- és Dél-Dunantulon nagyobb (11,65 ill. 8,84 ezrelék), mig Kozép-Magyarorszdagon
kisebb (0,73 ezrelék) volt az orszagos atlagnal (3,73 ezrelék).

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikdnsan nincs eltérés

I szignifikdnsan magasabb

15. abra Egyéb focsoportba tartozo velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek
gyakorisdga régiok szerint

A kromoszoma abnormitasok bejelentési aranya egyetlen régioban se haladta meg az
orszagos értéket (2,55 ezrelék). Legnagyobb szamban (102 eset) Kézép-Magyarorszagrol
érkezett bejelentés.

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikdnsan nincs eltérés
I szignifikansan magasabb

16. dbra Kromoszoma abnormitdsokkal bejelentett esetek gyakorisdga régiok szerint

Az egyéb bejelentett rendellenességekhez a multiplex rendellenességek €s a random
kombinaciok tartoznak. Nagyobb ardnya bejelentés érkezett Eszak-magyarorszdgi és Dél-
alfoldi 1égiobol (5,33 ill. 5,28 ezrelék), mig a Kozép-magyarorszdgi és Eszak-alfold
térségébdl szignifikansan kevesebb (1,29 ill. 1,72 ezrelék) volt az egyéb bejelentett
rendellenességek aranya (orszagos atlag 2,70 ezrelék).

szignifikansan alacsonyabb
I szignifikansan nincs eltérés
I szignifikansan magasabb

17. abra Egyéb rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisdga régiok szerint
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Osszefoglalva a velesziiletett rendellenesség-CSOPOrtok régiok szerinti elemzését:

Koézép-Magyarorszagon a vizsgélt rendellenesség-fécsoportok koziil nem volt
egyetlen sem, amely meghaladta az orszagos atlagot. Héarom rendellenesség-csoport
(légzorendszer, ajak- szajpadhasadék €s kromoszéma abnormitasok) kivételével valamennyi
szervrendszerre vonatkozo bejelentés ardnya szignifikansan kisebbnek adddott az orszagos
atlagnal.

Kozép-Dundantulon harom velesziiletett rendellenesség csoport: keringési rendszer,
légzorendszer és a nemi szervek rendellenességei bejelentési gyakorisaga szignifikansan
gyakoribb volt az orszagos atlagnal. Az emésztdszerv-rendszeri rendellenességek bejelentett
gyakorisagai szignifikdnsan elmaradtak az orszagos atlagtol. A tobbi velesziiletett fejlodési
rendellenesség-csoportok esetében nem volt kimutathat6 eltérés.

Nyugat-Dundntiilon harom rendellenesség-csoport: szem-fiil-arc-nyak, nemi szervek
és egyeb velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaga haladta meg az orszagos
atlagot. Ezzel szemben a huagyrendszer velesziiletett rendellenességeinek értékei
szignifikdnsan alacsonyabbnak adodtak az orszagos atlagnal.

Dél-Dunantulon négy rendellenesség-csoport: emésztérendszer, hugyrendszer, csont-
izomrendszer, egyéb velesziiletett rendellenességek bejelentési gyakorisaga meghaladta az
orszagos atlagot. A tobbi rendellenesség-csoport bejelentési értékei nem tértek el jelentdsen
az orszagos atlagtol.

Eszak-Magyarorszigon — négy  rendellenesség-csoport:  keringési  rendszer,
emésztorendszer, hugyrendszer, egyéb bejelentett rendellenességek bejelentése szignifikansan
meghaladta az orszagos atlagot. A tobbi velesziiletett fejlodési rendellenesség-csoport értékei
nem mutattak kimutathato6 eltérést.

Eszak-Alfoldon a keringési rendszer velesziiletett rendellenességeinek bejelentési
gyakorisdga meghaladta az orszagos értéket. Ezzel szemben négy rendellenesség-csoport:
nemi szervek, hugyrendszer, csont-izomrendszer és egyéb csoportba sorolt rendellenességek
bejelentési értékei elmaradtak az atlagtol.

A Dél-alfoldi régidban az értékelt tizenkettdbdl nyolc fejlddési rendellenesség-csoport:
idegrendszer, keringési rendszer, légzdérendszer, emésztérendszer, nemi szervek,
hugyrendszer, csont-izomrendszer és egyéb bejelentett rendellenességek eseteirdl érkezett
gyakrabban bejelentés. A r1égidobol orszagos atlag alatt nem jelentettek rendellenesség-
csoportokat.
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7. tablazat A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek gyakorisaiga BNO csoportok
szerint régionként

Kozép- Kozép- Nyugat- Dél-

Magyarorszag Dunantil Dunéantil Dunéantil
Rendellenesség csoportok
BNO-10 szerint esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék esetsz. | ezrelék
Az idegrendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q00-Q07) 37| 1,08 | 14 1,24 18] 1,87 17 1,83
A szem, fiil, arc és nyak
velesziiletett rendellenességei
(Q10-Q18) 44 1,29 7 0,62 | 300 3,121 12 1,29
A keringési rendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q20-Q28) 134 3,93 | 210] 18,53 1 101 10,51 101 10,89
A 1égzorendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q30-Q34) 20 0,59 13 1,15/ 1 3 0,31 5 054

Ajak- és szajpadhasadék
(Q35-Q37) 34/ 1,00 11} 0,97 7 0,73 5 054

Az emésztérendszer egyéb
velesziiletett rendellenességei

(Q38-Q45) 41 1,201 ] 27 2,38 | 30, 3,12 77 831

A nemi szervek velesziiletett
rendellenességei

(Q50-Q56) 113| 331y| 76 670/1| 80 832(1| 37 3,99

A hugyrendszer velesziiletett
rendellenességei

(Q60-Q64) 61 1,79 || 42 371 28| 291 || 88 949

A csont-izomrendszer velesziiletett
rendellenességei és deformitasai

(Q65-Q79) 115 3,37 | 84| 7,41 74, 7,70 87| 9,38
Egyéb velesziiletett

rendellenességek

(Q80-Q89) 25| 0,73 | 42/ 3,71 112| 11,651 82| 8,84
Kromoszoma abnormitasok, m.n.o.

(Q90-Q99) 102] 2,99 200 1,76 23| 2,39 28| 3,02
Egyéb bejelentett rendellenességek 44| 1,29 | 31 2,73 24| 2,50 27| 2,91
Osszesen 7701 22,58 | 577 50,90| 1 530] 55,151 566/ 61,05

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.
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Eszak- Eszak- Dél- Ismeretlen | Osszesen

Magyarorszag Alfold Alfold
Rendellenesség csoportok
BNO-10 szerint esetsz. |ezrelék esetsz. |ezrelék esetsz. |ezrelék esetszam _ |esetsz. |ezrelék
Az idegrendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q00-Q07) 18 1,39 22| 1,35 30| 2,40 0 156 1,46
A szem, fiil, arc és nyak
velesziiletett rendellenességei
(Q10-Q18) 19 147 24| 1,48 20 1,60 0 156 1,46
A keringési rendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q20-Q28) 209 16,15| 1| 212] 13,06| 1| 206/ 16,49 1) 1174 10,97
A 1égzbérendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q30-Q34) 13 1,00 8 0,49 16| 1,28 0 78 0,73
Ajak- és szajpadhasadék
(Q35-Q37) 12| 0,93 15| 0,92 12| 0,96 0 96/ 0,90
Az emésztérendszer egyéb
velesziiletett rendellenességei
(Q38-Q45) 71 5,491 68| 4,19 128| 10,24 0 442 4,13
A nemi szervek velesziiletett
rendellenességei
(Q50-Q56) 64| 4,94 44| 2,71 | 73| 5,84 0] 487 4,55
A hugyrendszer velesziiletett
rendellenességei
(Q60-Q64) 92 7,111 46| 2,83 | 92| 7,36 0 449 4,19
A csont-izomrendszer velesziiletett
rendellenességei és deformitasai
(Q65-Q79) 90, 6,95 74/ 4,56 | | 160| 12,80 0 684 6,39
Egyéb velesziiletett
rendellenességek
(Q80-Q89) 44| 3,40 53] 3,26 41 3,28 0 399 3,73
Kromoszoma abnormitasok, m.n.o.
(Q90-Q99) 24| 185 40, 2,46 36| 2,88 0 273 2,55
Egyéb bejelentett rendellenességek 69| 5,331 28| 1,72 | 66| 5,28 0 289 2,70
Osszesen 725 56,01) 1| 634] 39,04/ | | 880| 70,42 1| 4683 43,75

Legalabb 5 bejelentett eset esetén a szignifikans eltérést | 1 jelolik.
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Velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek elemzése a nemek szerint

A 8. tablazat a 2010-ben ¢észlelt velesziiletett fejlodési rendellenességek eléfordulasat
nemek szerint tiinteti fel. A fitk aranyanak kiszamitasa a [fia] / [fia+lany] képlettel tortént,
amelynek soran az ismeretlen nemi eseteket kizartuk az értékelésbol.

A VRONY 2010. évi adatai alapjan a 4683 regisztralt eset koziil 174 esetben (az
Osszes eset 3,7%-aban) ismeretlen maradt a rendellenességgel érintett magzat, illetve 0jsziilott
neme. Az ismeretlen nemiiek tilnyomo tobbsége prenatalisan diagnosztizalt, sulyos, az élettel
Osszeegyezhetetlen fejlodési rendellenesség miatt terhesség-megszakitasra keriilt magzat volt.

A 4509 ismert nemi bejelentett eset koziil 2661 (59,1%) fiu, 1845 (40,9%) lany volt,
tehat a rendellenességgel érintettek kozott jelentds fia tobblet mutatkozott. Ezen kiviil 3
intersex esetet is jelentettek.

HE Lany H Fid

18. dbra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett ismert nemii esetek megoszlasa

A hypospadiasis (280 eset) és a rejtettheréjiiség (152 eset) csak fiakban eléfordulo
rendellenesség. Ezeket kizarva az értékelésbol, 2229 rendellenes fitival szamolva tovabbra is
fin tobblet (52,4%) tapasztalhato.

2010-ben - az ismeretlen nemi eseteket kizdrva — nem volt olyan fejlédési
rendellenesség, amely csak lanyoknal fordult el6. Csak fitknal fordult el6 a hypospadiason és
a rejtettheréjiiségen kiviil a koponyahiany (1 eset), a szemhiany/kisszemiiség (1 eset), és a
hugyhdlyag extrophia (1 eset).

A rendellenesség-tipusok elemzésébdl kitlinik, hogy néhany velesziiletett fejlodési
rendellenesség esetén a nemek aranya eltér a populacioban észlelhetd nemi megoszlastol.

Az alabbi felsorolés a jelentdsebb fil, illetve lany tobbletet mutato rendellenességeket
mutatja be.

Jelentosebb fia tobblet

Rendellenesség megnevezése Fiuk aranya
- Hugyrendszer elzdr6dasos rendellenessége 84,2%
- Nemi szervi rendellenesség 81,5%
- Gyomorkimenet sziikiilet 75,0%
- Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 75,0%
- Arc és koponya rendellenesség 70,6%
- Rekeszhiany 68,2%
- Egyéb huigyrendszeri rendellenesség 68,0%
- Multiplex congenitalis anomalia 67,3%
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- Dongalab 66,9%
- Hirschprung-féle betegség 66,7%
- Vesehidny 66,7%
- Homontermel6 szervek rendellessége 66,7%
- Légzdrendszeri rendellenesség 64,9%
- Egyéb izomrendszeri rendellenesség 64,3%
- Random kombinacid 63,7%
- Osszendtt ujjak 62,8%
- Ferdenyakusag 62,5%
- Nyeldcso elzarodas 58,8%
- Ajakhasadék 58,6%
- Sokujjusag 57,7%
- Egyéb emésztorendszeri rendellenesség 57,4%
- Multiplex asszociacio 57,1%
- Vizfejlség 56,5%
- Cisztés vesebetegség 56,0%
- Szajpadhasadék 55,9%
- Szindrémak 55,2%

Jelentésebb lany tobblet

Rendellenesség megnevezése Fiuk aranya
- Velesziiletett szlirkehalyog 44.,4%
- Egyéb kromoszoma-rendellenesség 44,3%
- Kisfejliség 41,7%
- Egyéb végtagrendellenesség 41,3%
- Végtaghiany 35,3%
- Csip6ficam és hajlam 30,5%
- Egyéb rendellenesség 20,0%
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8. tablazat A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek szama és megoszlasa nemek
szerint az egyes rendellenesség csoportokban

Rendellenesség csoportok Fiu Lany Ismeretlen| Intersex | Osszesen |Filk aranya
AN - Koponyahiany 1 0 6 0 7 100,0
EN - Agysérv 0 0 6 0 6 -
HP — Holoprosencephalia 0 0 1 0 1 -
MC — Kisfejliség 5 7 0 0 12 41,7
HY — Vizfejliség 13 10 11 0 34 56,5
SB — Nyitott gerinc 10 9 5 0 24 52,6
ON — Egyéb idegrendszeri rendellenesség 33 28 11 0 72 54,1
AM — Szemhiany/kisszemiiség 1 0 0 0 1 100,0
CT — Velesziiletett sziirkehalyog 4 5 0 0 9 44,4
EY — Egyéb szemrendellenesség 17 15 0 0 32 53,1
EA —Fiilrendellenesség 16 14 0 0 30 53,3
BR — Kopoltyuiv szarmazékok rendellenessége 21 18 25 0 64 53,8
FS — Arc és koponya rendellenesség 12 5 10 0 27 70,6
HD — Sziv és nagy¢r rendellenesség 549 588 25 0 1162 48,3
RS — Légzérendszeri rendellenesség 50 27 1 0 78 64,9
CP — Szajpadhasadék 19 15 0 0 34 55,9
CL — Ajakhasadék 34 24 4 0 62 58,6
OA — Nyelécsé elzarodas 10 7 0 0 17 58,8
PS - Gyomorkimenet sziikiilet 9 3 0 0 12 75,0
Al - Vékonybél elzarodasa/sziikiilete 7 6 0 0 13 53,8
AA — Végbél elzarodasa/sziikiilete 10 10 0 0 20 50,0
HG - Hirschsprung-féle betegség 2 1 0 0 3 66,7
OD - Egyéb emésztérendszeri rendellenesség 116 86 3 0 205 57,4
UT - Rejtett heréjliség 152 0 0 0 152 100,0
EG - Nemi szervi rendellenesség 44 10 1 0 55 81,5
RA — Vesehiany 20 10 4 0 34 66,7
PO - Potter-szindroma 0 0 2 1 3 -
CK — Cystés vesebetegség 14 11 2 0 27 56,0
US — Hugyrendszer elzarddasos rendellenessége 48 9 3 0 60 84,2
EV- Hugyholyag extrophia 1 0 0 0 1 100,0
SH — Hypospadiasis 280 0 0 0 280 100,0
OU — Egyéb hugyrendszeri rendellenesség 221 104 0 0 325 68,0
CD — Csip6ficam és hajlam 47 107 0 0 154 30,5
CF — Dongalab 79 39 2 0 120 66,9
PY — Sokujjusag 45 33 2 0 80 57,7
SY — Osszendtt ujjak 49 29 0 0 78 62,8
LR — Végtaghiany 6 11 5 0 22 35,3
OL — Egyéb végtag rendellenesség 19 27 1 0 47 41,3
SK — Egyéb csontvazrendszeri rendellenesség 18 6 0 0 24 75,0
TC — Ferdenyakusag 35 21 0 0 56 62,5
DI — Rekeszhiany 15 7 3 0 25 68,2
EX — Nyitott hasfal 4 4 5 0 13 50,0
MS — Egyéb izomrendszeri rendellenesség 9 5 1 0 15 64,3
IM — Kiiltakardk rendellenessége 53] 62 0 0 115 46,1
SA — Léphiany 0 0 0 0 0 -
EO — Hormontermel6 szervek rendellenessége 2 1 0 0 3 66,7
S| — Forditott elhelyezkedésii szervek 1 1 0 0 2 50,0
SYND - Szindrémak 16 13 7 0 36 55,2
DS — Down szindroma 87 96 5 0 188 47,5
EK — Egyéb kromoszéma rendellenesség 35 44 5 1 85 44,3
TW - Osszenétt ikrek 0 0 0 0 0 -
MI — Minor rendellenesség 231 208, 7 0 446 52,6
RK — Random kombinacid 109 62 3 0 174 63,7
MA — Multiplex asszociacid 8 6 1 0 15 57,1
MCA — Multiplex kongenitalis anomalia 74 36 2 1 113 67,3
OT — Egyéb rendellenesség 1 4 5 0 10 20,0
(Osszesen 2661 1845 174 3 4683 59,1
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A tobbszoros fejlodési rendellenességekkel bejelentett esetek osztilyozdsa

A 9. tablazat a 2010-ben észlelt tobbszords fejlodési rendellenességek eldfordulasat
tiinteti fel. A tobbszords velesziiletett fejlédési rendellenességekrdl a korabbi években csak
szamszeri kozlés jelent meg a VRONY éves jelentéseiben. Az Gsszesitett adatok részletes
elemzésére eldszor a 2006. évi adatbazis értékelése soran kertilt sor.

2010-ben az Osszes bejelentés (4683 eset) 22,4%-aban (1047 eset) ugyanazon
személyben tobb velesziiletett fejlodeési rendellenesség keriilt bejelentésre. A tobbszords
velesziiletett rendellenességként bejelentett esetek pathogenetikai alapon torténd azonositasa
soran azonban a multiplex esetek kozel fele, 43,1%-a (451 eset) izoldlt (komplex, szekvens
vagy tobbmez6s) csoportba tartozott.

A végso analizis alapjan az Osszes bejelentett eset 87,3%0-a (4087 eset) izolalt, 12,7%
(596 eset) multiplex megnyilvanulasua volt.

I1zolalt
Multiplex 87,3%
12,7%

19. dabra A velesziiletett rendellenességgel bejeletett esetek fenotipus szerinti megoszlasa

A bejelentett rendellenességek legnagyobb csoportjat az izoldlt egyes rendellenességek
alkottak (3636 eset), amelyek az Gsszes rendellenesség 77,6%-at, az izolalt csoport 89,0%-at
képezték. Nagysagrenddel kisebb volt, de jelentds esetszamot képviselt az izolalt komplex
(378 eset) és szekvens csoport (69 eset) (az Gsszes eset 8,1%0-at, illetve 1,5%-at, az izolalt
esetek 9,2%-at, illetve 1,7%-at alkottak). Az izolalt komplex csoport tobb mint harom-negyed
részét (78,8%-at) a cardiovascularis rendellenességek képezték (298 eset), a tobbi
szervrendszer komplex megnyilvanulasai nagysagrendekkel kisebbek: végrag (19 eset), a
kivalaszto szervrendszeri (14 eset), szem (13 eset), idegrendszeri (10 eset). 5 esetben GAM
(Genital Anomalies of Males) komplexet azonositottunk. Az izolalt szekvensek tilnyomo
tobbségét - 39,1%-at - a hugyuti elzdrdddsos esetek (27 eset), 31,9%-at a rekeszsérv (22 eset)
adtdk. A ,politopic field defect” kategériaba tartozé 4 eset koziil 1 eldagyhiany
(holoprosencephalia) és 3 hugyhdlyag extrophia volt. Caudalis regressios anomalia
(syrenomelia) és Prune-Belli szindroma el6fordulasardl nem tortént bejelentés.

A t6bbszoros fejlodési rendellenességek legnagyobb csoportjat, kozel felét (45,8%-at)
a kromoszoma-rendellenességek alkottdk (273 eset, az Osszes eset 5,8%-a). Az 0Osszes
kromoszoma-abnormalitas koziil a Down-szindroma részesedése volt a legnagyobb (68,9%,
188 eset), ezt kovette a 18-as triszomia (Edwards) 11,0%-kal (30 eset) és az egyéb
kromoszoma-rendellenességek csoportja (6,6%; 18 eset), majd a Turner és Patau (14 és 16
eset), Kleinefelter (6 eset) és tripla-X (1 eset).

A multiplex rendellenességek koziil kevés szindromat jelentettek. A jelenleg hasznalt
BNO10-es kddrendszer nagy hidnyossaga, hogy a kiilonbdzd szindrémakat azonos csoportba
sorolva nem teszi lehetdvé a legtobb szindréma pontos megnevezését. A szindromak VRONY
altal torténd azonositdsa - az eléfordulé komponens rendellenességek alapjan - az érintett
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beteggel valé személyes kapcsolat nélkiil csupan egy-két esetben volt kétséget kizaroan
lehetséges. A szindromaként jelentett, azonositatlan eseteket az egyéb szindroma kategoriaba
soroltuk. A szindroma csoportot 20 eset (a multiplex esetek 3,4%-a) képviseli.

A tobbszoros rendellenességek koziil 11 VACTERL, 2 SCHISIS és 3 tartasi (postural)
asszocidcio keriilt bejelentésre, illetve néhany koziilik a VRONY éltal azonositésra.

A tobbszoros fejlédési rendellenességek 48,2%-aban (287 eset) ismeretlen maradt a
koreredet. 174 esetben, (a multiplex esetek 29,2%-aban) két rendellenesség random
kombindcioja, 113 esetben, (a multiplex esetek 19,0%-aban) ketténél tobb rendellenesség
véletlen kombinalodasa (t0bbszoros kombinacid) fordult eld.

Osszes bejelentett rendellenesség
N=4683 (100,0%)

[ ]
Ezolalt (N=4087)} [ Multiplex (N=596) }

(87,3%) (12,7%)
s N e N
Egyes (N=3636) (89,0%) Kromoszéma (N=273) (45,8%)
\ J \ J
s N e N
Komplex  (N=378) (9,2%) Szindroma (N=20) (3,4%)
\ J \ J
s N e N
Szekvens (N=69) (1,7%) Asszociacid  (N=16)  (2,6%)
\ J \ J
4 2 e ™
Tobbmezos (N=4)  (0,1%) Random kombinaci6  (N=174)
(29,2%)
\ J
- J
e A
Tbbszords kombinacio (N=113)
(19,0%)
- J

20. dbra A velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek pathogenetikai csoportositisa
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O. tablazat A tobbszoros rendellenességgel bejelentett esetek osztalyozdsa

Rendellenességek Esetszam

Kozponti idegrendszer komplex 10

Szem komplex 13

Cardiovascularis komplex 298

Légzoérendszer komplex 7

Emésztérendszer komplex 5

Izolalt komplex Nemi szervi komplex 1
GAM komplex 5

Hugyrendszer komplex 14

Végtag komplex 19

Csont-izom komplex 6

Osszesen 378

Spina bifida 8

Robin 6

Ebstein 1

. Potter 3
Izoldlt szekvens Higyati obstrukcios* 27
Arthrogryposis 2

Rekeszsérv 22

Osszesen 69

Holosprosencephalia 1

Politopic field defect Hutgyholyag extrophia 3
(T6bbmez6s) Caudalis regressios anomalad (syrenomelia) 0
Osszesen 4

Izolalt Gsszesen 451

Down (+21, mozaik, transzlokacid, k.m.n.) 188

Kleinefelter (47,XXY) 6

Turner (45,X) 14

. ; Patau (13-as triszomia) 16
Multiplex kromoszéma Edwards (18-as triszomia) 30
Tripla X (47,XXX) 1

Egyéb 18

Osszesen 273

Velesziiletett ichtyosis 1

Osteogenesis imperfecta 1

Achondroplasia 1

. . , Egyéb osteo-chodrodysplasia 1
Multiplex szindroma Thanatophoricus révid alkat 3
Neurofibromatosis 1

Egyéb szindroma 12

Osszesen 20

SCHISIS 2

. er ex VACTERL 11
Multiplex asszociacio postural 5
Osszesen 16

Random kombinacio 174

Multiplex nem azonositott 113

Multiplex 6sszesen 596

1zolilt és multiplex dsszesen 1047
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ICBDSR altal gyiijtott velesziiletett rendellenességgel bejelentett esetek iddSoros elemzése

A 22. abra az International Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and
Research (ICBDSR) szamara jelentési kotelezettséggel bird velesziiletett rendellenességek
idésoros elemzését mutatja be 1974-2010 kozott ¢élve- éshalvasziiletés valamint
terhességmegszakitas csoportban 10 000 sziiletésre szamitva. A fejlédési rendellenességek
idobeli alakulasat vizsgald kutatds a gyakorisagi értékek ¢és a prenatdlis diagnosztika
hatékonysagaban érvényesiilé tendenciak felderitésére iranyul.

Az idegcsézarddasi rendellenességek (anencephalia, spina bifida, encephalocele)
szliletési gyakorisdga csokkend trendet mutat, amelynek hatterében elsésorban a
perikoncepcionalis folsav-szupplementacio fontossaganak ismerete és egyre szélesebb kort
alkalmazasa allhat. A grafikonbdl kitlinik, hogy az 1990-es évek kozepétdl kezdve egyre
jelentdsebb aranyban diagnosztizaljak magzati korban az idegcs6zarodasi rendellenességeket.

A kozponti  idegrendszer egyéb vizsgdlt rendellenességei  (microcephalia,
holoprosencephalia, hydrocephalia) esetén kevésbé egyértelmli az idébeli valtozasok
értelmezése. A kisfejiiség bejelentési aranya a nyolcvanas évekig csokkend, majd novekvo
tendenciat mutat, a prenatalis diagnozis aranya alacsonynak mondhat6. A holoprosencephalia
gyakorisaga az elmult 10-15 évben jelent6sen emelkedett az azt megel6z6 periddushoz
képest, és a magzati korban felismert esetek ardnya is ndvekvd trendet mutat. A vizfejiiség
gyakorisdganak iddébeli alakulasa U-alaku gorbével jellemezhet6, a mélypontot 1992-96
kozott érte el. Az esetek mintegy felét felismerik magzati korban. A bejelentett esetek
aranyanak nodvekedése az elmult 10 évben elsdsorban a jobb bejelentési hatékonysagnak
tulajdonithato.

Valamennyi vizsgalt szivfejlodési rendellenesség (nagyér transzpozicio, Fallot-
tetralogia, hypoplasias bal szivfél szindroma, aorta coartatio) gyakorisiga emelkedd
tendenciat mutat, amelynek hatterében egyrészt a detektaldsi technikak fejlodése, a javulo
bejelentési arany, valamint valos gyakorisag-novekedés allhat. A prenatalisan felismert esetek
aranya — a hypoplasias bal szivfél szindroma kivételével - igen alacsony.

Az ajakhasadék eléforduldsa egyértelmii csokkenést mutat az évek elérehaladasaval,
szdajpadhasadék esetén azonban a csokkend trendet ndvekvd gyakorisag kovette. Az utdbbi
években kis szdmu ajakhasadékos eset prenatalis felismerésérdl érkezett bejelentés.

Az emésztdszervi rendellenességek koziil az oesophagus atresia gyakorisaga csokkend
tendenciat mutat, azonban az elmult években kiugréan nagy ardnyban keriilt bejelentésre.

A nemi szervi rendellenességek koziil a hypospadiasis kertilt értékelésre, aranya az
elmult években egyértelmii ndvekvd tendenciat mutat, amelyet mas orszagok regiszterei is
észleltek.

A velesziiletett hugyrendszeri fejlodési rendellenességek kozil a cisztas vese
gyakorisaga az elmult 15 évben jelentés mértékben emelkedett.

A veégtagredukcios esetek aranya a vizsgalt években 2-5 tizezrelék kozott ingadozott.
A prenatalisan felismert esetek ardnya - a korabbi évekhez viszonyitva - az utdobbi 5 évben
emelkedett.

A rekeszséry bejelentett gyakorisaga a kétezres évek elejéig nagymértékben csokkent,
az elmult 5 évben azonban emelkedett és elérte a vizsgalt periodus elején észlelt gyakorisagot.
Orvendetes, hogy a magzati korban észlelt rekeszsérv aranya az utdbbi években ndvekedett.

A gastroschisis gyakorisagaban észlelt novekvd trend a kis esetszam miatt nem
itélhetd egyértelminek. A rendellenesség prenatélis felismerésének hatékonysagaban viszont
hatarozott javulo tendencia mutatkozott.
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megsziiletett esetek ardnyaban kevésbé észlelhetd valtozas,

A Patau és Edwards szindroma eléfordulasa tobbszorosére emelkedett, amelynek
hatterében valoszinlileg a bejelentés hatékonysdganak ndvekedése all. A magzati korban
diagnosztizalt esetek aranya folyamatosan novekvd tendenciat mutat.

A Down szindroma prevalencidja az utdbbi 15 évben névekvd tendenciat mutat. A

diagnosztizalt esetek aranya fokozatosan emelkedik.

azonban a prenatalisan

21. abra Az ICBDSR szdmadra jelentési kitelezettséggel biro velesziiletett rendellenességgel
bejelentett esetek iddsoros elemzése 10000 sziiletésre, 1974-2010 kozott
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B Flvesziiletések és halvasziiletések

Terhességmegszakitasok

Az ICBDSR az alabbi definiciok szerint gyiijtik az eseteket.

Anencephalia: a koponyatetd és az azt fedd bor teljes vagy részleges hianya, valamint az
agyféltekék hianya, vagy kis tomegilire zsugorodott agy. Magaban foglalja a koponya- és
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gerinchasadék egyiittes jelenlétét, és azokat az eseteket, amikor a kisagyhiany és mas vel6cs6-
zarodasi rendellenességek, mint az encephalocele vagy nyitott spina bifida anencephaliaval
jarnak egylitt. Az acephalia — a fej hidnya — amely az amorf acardius ikreknél figyelhetd meg,
nem tartozik ebbe csoportba.

Spina bifida: a gerincoszlop csigolyainak zarodasi zavara, amelynek soran a gerincveld vagy
a gerincveléburok kitiiremkedik és/vagy kizarddik. Ide sorolhatdé a meningocele,
meningomyelocele, myelocele, myelomeningocele és a rachischisis. Azok a spina bifidak,
amelyeknél anencephalia is jelen van, nem tartoznak ebbe a csoportba. A spina bifida occulta
¢€s a sacrococcygealis teratoma az idegesé hidnyos zarddasaval szintén nem tartozik ebbe a
csoportba.

Encephalocele: A koponyacsontok zarddasi zavara, amelynek kovetkeztében az agy és/vagy
agyhartyak kitiiremkednek a koponyanyilason. Azok az esetek, amelyeknél spina bifida is
jelen van, nem tartoznak ebbe a csoportba.

Microcephalia: Rendellenesen kicsiny koponya és agyveld, amelynek soran az occipito-
frontalis fejkorfogat 3 standard deviacioval az életkornak és nemnek megfeleld eloszlasi
gorbe alatt van. Az anencephalidval vagy encephalocelevel 6sszefiiggd esetek nem tartoznak
ebbe a csoportba.

Holoprosencephalia: az agyféltekék tokéletlen lebenyezettségének kiilonbozé mértéke. A
szagloideg rendszer hidnyozhat. A holoprosencephalia magaban foglalja a cyclopiat, az
ethmocephaliat, a cebocephalidt és a premaxillaris agenesiat.

Hydrocephalia: a vizfejiséget az agykamrak tagulata jellemzi, amely nem fiigg Ossze
elsddleges agyi atrophidval és a sziiletéskor diagnosztizaljak. Eléfordulhat megnagyobbodott
fejjel vagy anélkiil. Az agyviz felgyiilemlése miatt az agykamrak és a koponya rendellenesen
kitdgul. Nem tartoznak ebbe a csoportba az encephalocelevel vagy spina bifidaval egytitt
eléforduld hydrocephaliak, a macrocephalia az agykamrak tagulata nélkiil, a hydrancephalia,
a holoprosencephalia, és a sziiletés utan szerzett hydrocephalia.

Nagyér transzpozicio: olyan szivrendellenesség, amelynél a nagyerek athelyezddésével a
foverdér és a tiidoverdér feleserélédik, tehat az aorta a jobb kamrabol, az arteria pulmonalis a
bal kamrabol ered. A rendellenesség eldfordulhat 6nalldéan vagy egyéb szivrendellenességgel.
Azok az esetek, amelyeknél mindkét nagyér a jobb kamrdbdl ered (un. korrigalt
transzpozicio), szintén ebbe a csoportba tartoznak.

Fallot-tetralogia: négy szivrendellenességbdl all: kamrai sdvényhiany, jobbra helyezett aorta
(un. ,,Jovaglo foverdér”), tiidéverdér-sziikiilet €s jobb kamra hypertrophia.

Hypoplasias bal szivfél szindroma: rendkiviil sulyos, Osszetett sziv-fejlddési rendellenesség,
melyre jellemzd a bal szivfél egyes elemeinek (aorta, aortabillentyli, bal kamra, mitralis
billentyti, bal pitvar) kiilonb6z6 mértékii hypoplasiaja, stenosisa vagy atresiaja.

Coartatio aortae: a leszallo aorta sziikiilete, amely leggyakrabban a ductus arteriosus
beszajadzésa el6tt vagy utan fordul eld.

Szajpadhasadék: a kemény és/vagy lagy szajpad zarddasi zavara a foramen incisivum elétt,
ajakhasadék nélkiil. Magaban foglalja a submucosusos szajpadhasadékot. Nem tartozik ebbe a
csoportba az ajakhasadékkal el6fordulod szédjpadhasadék, az uvula hasadéka, a funkcionalis
rovid szajpad és gotikus (magas sziik) szajpad.

Ajakhasadék: A fels6ajak részleges vagy teljes hasadéka a fogmeder vagy a kemény széjpad
hasadékdval vagy anélkiill. A fels§ vagy az als6 ajak kozépvonali hasadéka és a ferde
archasadék (ami a szem felé vezet) nem tartozik ebbe a csoportba.
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Oesophagus atresia: a nyeldcsé sziikiilete vagy elzarddasa 1égesé sipollyal vagy anélkiil.
Magaban foglalja az eosophagus atresia vagy stenosis emlitésével vagy emlitése nélkiili
tracheo-oesophagialis fistula eseteit is.

Hypospadiasis: a hugycsényilas rendellenes helyzete, a hugycs6 a penis ventralis oldalan, a
sulcustol distalisan nyilik. Magaban foglalja a penisen, a herezacskon és a gaton 1évo
hypospadiasist. A makkon eléfordulé hypospadiasis és a kétséges nemii (intersex vagy
pseudo-hermaphroditismus) esetek nem tartoznak ebbe a csoportba.

Cisztas vese: a rendellenesség jellemzdje, hogy tobb ciszta talalhatdé a vesében. Magaban
foglalja az infantilis polycystas vesét, a multicystas vesét, €s cysticus vese egyéb és nem
specifikus formait. A vesében eldforduld egyetlen ciszta esetei nem tartoznak ebbe a
csoportba.

Végtag redukcio: a végtagok csontszerkezetének teljes vagy részleges hianya vagy sulyos
hypoplasidja jellemzi. Magédban foglalja a femoralis hypoplasiat. Az enyhe hypoplasia normal
alakt csontokkal, a brachydactylia, a syndactyliaval 6sszefliggd ujj- vagy a labujj redukcio,
valamint az egész testre kiterjedd csont dysplasia és a syrenomelia esetei nem tartoznak ebbe
a csoportba.

Rekeszsérv: a rekesz defektusa kovetkeztében a hastiri szervek a mellkasiiregbe nyomulnak
at. Magaban foglalja a rekesz teljes hidnyat. A hiatus hernia és/vagy gastroschisis nem
specifikus esetei nem tartoznak ebbe a csoportba.

Gastroschisis: hasfalhasadék esetén a hasi zsigerek a k6zépsé egyenes hasizom kiilsé oldalan
1év6 ovalis nyildson at tiremkednek ki, amelyet nem fed membran. Nem tartoznak ebbe a
csoportba a hasi izmok hianya vagy hypoplasiaja, a bérrel fedett umbilicalis hernia, az
omphalocele esetei.

Patau-szindréoma: A velesziiletett kromoszémalis malformécios szindroma a 13-as extra
kromoszoémaju eseteket foglalja magéba. Ide sorolhatok al3-as kromoszoma translocatios és
mozaikos esetei is.

Edwards-szindroma: A velesziiletett kromoszomalis malformaciés szindroma a 18-as extra
kromoszoémaju eseteket foglalja magaba. Ide sorolhatok a 18-as kromoszoma translocatios és
mozaikos esetei is.

Down-szindroma: A velesziiletett kromoszdémalis malformacios szindroma a szamos minor
¢s major anomalidkkal egyiitt jar6 21-es extra kromoszomaju eseteket foglalja magéba. Ide
sorolhatok a 21-es kromoszoma translocatios és mozaikos esetei is.
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1. szamu melléklet
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2. szamu melléklet

ADATKERO LAP
a Velesziiletett Rendellenesség Orszagos Nyilvantartds adataira vonatkozo adatkéréshez

Adatkéré adatai:

Yo’e

Adatkéré megnevezése (AdatkérS az a természetes vagy jogi személy, aki, vagy amely a fenti adatkérést
végzi, vagy massal végezteti, és a jogi felel6sséget viseli.):

Adatkéré cime (Megye, helység, irdnyitészam, utca, hazszam. Amennyiben levelezését postafidkon keresztil
bonyolitja, postafiok szama):

Yo’e

Adatkéré telefon-, faxszama (Kérzetszam, helyi telefonszam):

Adatkérés:
Adatkérés megnevezése (Az adatkérésnek az Adatkérd altal hasznalt megnevezése):

Adatformatum (Hagyomanyos papiralapli adattovabbitds esetében nyomtatott tabldzatokban, vagy
elektronikus Gton tovabbitva .xls file-ként):

Adatszolgéltatas:
Adatszolgéaltaté megnevezése: Velesziiletett Rendellenességek Orszagos Felligyelet
Cime, telefonszama: 1097 Budapest, Gyali u. 2-6. Tel:1-476-1129
Adatok forrasa: Velesziletett Rendellenességek Orszagos Nyilvantartasa adatbazisa
Adatfajta: Személyazonositasra alkalmatlan személyes és egészségligyi

adatokat tartalmazé (a meghatarozott szempontok alapjan
levalogatott) file-formaban

Adatregisztralas jogalapja: A személyes adatok védelmér6él és a kozérdek( adatok
nyilvdnossagardél sz4él6 1992. évi LXIII. toérvény 3. §
Az egészségligyi és a hozzdjuk kapcsolodd személyes adatok
kezelésérdl és védelmérdl 1997. évi XLVII. torvény 16.§

Egyéb kézlendbk:

A kapott adatokat publikaciéban, el6adasban torténé bemutatds alkalmaval forrasmegjel6léssel
fogom felhasznalni és azt el6zetesen attekintésre megklildém az adatszolgaltaténak.

PH. ADATKERO ALAIRASA
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