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Beteganyagunk

nmm TPN kezdete

Megacystls -microcolon-intestinal hypoperistalsis szi ,8 év Q 2 hé kortol

2  Megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis szindroma 5-6s 1,5 év Q 17 honapos kortol

tipusa
“ gacystis- mlcrrl‘astm‘v SZII ‘ ‘ o 3 éves kortol
Hirschsprung-betegség (vekony- ésvastaghél) 9,5 év o szlletéstol
5 ‘lrs‘ng bet.eg lllonos‘alls |le‘|l) 5,5 ev g szuletestol
OEIS-komplex (omphalocele—exstrophy-imperforate anus—-spina 5,8 év g 3 hénapos kortol
bifida)
IIerln vc‘ ’ 4 honap o szliletéstol
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ESPGHAN Parenteral
| ESPGHAN

Home Parenteral
Nutrition (PN)

Aspectsof FESP enteral Nutrition (PN
tion (PN) DUS access

ascular catheters: choice a

ster
ildren, peripherally.
(PICC) and tunneled
hould be survival into adult life with the best | ‘(ﬂ('ﬁ’:::t:gm
development.

ome Recommendations for fl
and nutrients
+ The patient should be on a std
‘before starting home PN dedicate one
" insfusion and
+ PN solutions should be compd triti ra
ion support t Weal from th
according to the individual pa PPo! ] ng .
- At i and micronutrients neads diatric home PN patients of enteral 8
i ed-up by an experienced & for patients on long
byasp = The use of a single bag may b - * Some enteral fe ‘term PN, blood sampling via CVC for routine
+ Approp! recommended r basis. whenever passible, ‘monitoring is recommended, provided full
Safe patient 3N mixtures that are stable fo ion of nutritional support amount is tolerated aseptic protocol is followed
life for both t . be used to minimise the al failure (IF) should, e ey el

PN should be used
number of ports

complications! es required 2, be provided by change at a time may be ma Catheter material
iplinary tolerance = Catheters used for long-term PN should
L o L » In severe IF, feed volumes may be B . .
‘Organisation, s Individualis increased slowly, according to digestive polyurethane Positioning of the catheter tip
= Antimicrobial coated CVC should not be used . - - - - -
follow-up d solutions tolerance R Tv—" = The CVC tip should lie outside the pericardial sac to avoid
Centralised manage the majo i + Enteral feeding may be introduced asa :"‘ "":f'f'“' ”(:: Tﬁ;: Pl ;'ut thetert
° [} . - . 5 . = In small infants (body length 47-57 cm) rtip
::m‘:lm murl‘tr\d\'m luding BT iwﬂ'rfl;f‘d“lﬂmiﬂ CW"F'“MYI'-":.;-PE Insertion sites of a jugular or subdavian CVC should lie at least a5 cm
i = mat over TS T El ITEiE + Ininfants and children in whom CVC cannot. ‘above the carina on a chest x-ray, while in olderflarger
B [E i = B be placed in superior vena cava, an option of infants (body length 58-108 cm) that distance should be
earlier weaning from i \ TS TGRS D * Bolus liquid feed may be given via a femaral vein or subclavian catheter insertion atleast 1.0am
Monitoring for complicat - evaluation of chronic patients feeding tube, or by mouth as sip feed, if «can be recommended = The catheter tip of a femoral cathetershould lie above
Ifalternate yea : . it ed for i vertebra)
onanannualiaiternate ye R receiving PN should be undertaken by i v - !
+ Detection of liver disease e a skilled practitioner * Children who rapidly recover intestinal Methods of inserti
patients, a e i function may be weaned straight onto = = i
ong normal food of - .
e on PN for prol assessment should be based insertion method may be used since this s equally
i pere) ‘on the child’s acute clinical effective as a surgical cut-down, and carries less risk of
pulmonary emboli Computerised prescriptions for standardised condition (from once daily complications
* Chest X-ray to assess approprial and individualised PN should be used where. to 2-3 times per week)
of central possible

Complications of
Parenteral Nutrition

(

Complications can be reduced and quality of life improved by:

+ Using existing evidence-based guidelines

« Limiting the number of infusians/week, if possible

+ Limiting hours of PN to a minimum - aiming for no
more than 10-12hrs

Catheter-related bloodstream
infection (CRBSI) diagnosis

+ Replacement of excessive

fluid losses in PN if st all possible
* Use of portable pumps
* Care 5 close to home as possible

CRBSI therapy
* Empirical antibiotic therapy.

‘venous catheter (CVC) is at significant risk of CRBSI.

Any fever (temperatur >38.5 or rise >1°C), or

coagulase-negative or positive
staphylococci and gramnegative

bacilli
RES| until =
d
ove B
. 48-72h and no evidence of
of antibiotic therapy complications

= To confirm CRBS| without catheter remaval, calculate the

= Removal of the CVC only if clinical

persisting.

vein or separate lumen

o~

Complications
with Catheters

= Routine use of

ind CVC occlusion

* ForCVCthat

12 times weekly helps maintain patency

5-10 UfmL




Nemzetkozi -Otthoni parenteralis taplalas < hazabocsatas és
ajanlasok otthoni ellatas

ESPGHAN / ESPEN / ESPR/ CSPEN AN

&> Biztonsagos, hosszu tavu otthoni HPN @ Biztonsagos hazabocsatas és gondozéi kompetencia
Klinikailag stabil gyermek esetén, varhatdoan >3 hohapos PN- A beteg/gondozo megfeleld oktatasa és kompetenciajanak igazolasa
szukséglet mellett mielébbi hazabocsatas szukseéges

Biztonsagos otthoni kornyezet: viz, elektromossag, megfeleld PN elokészitésének és beadasanak gyakorlati elsajatitasa
kérulmeények

Legalabb egy szulé/gondozo specialis HPN-képzése Centralis vénas hozzaférés biztonsagos kezelése
Specializalt, multidiszciplinaris HPN-team Infuziés pumpa, PN-zsak, higiéné és tarolas

Rendszeres klinikai és taplaltsagi kontroll Szovoédmeények felismerése és surgbésségi teenddk

24 6ras szakmai segitség lehetésége A kompetencia id6szakos ujraértékelése és dokumentalasa
Cél: novekedés, fejlédes, életmindség és a PN szlikségletének Cél: biztonsagos és megfelel otthoni PN-alkalmazas
csokkentése

. SEMMELWEIS Gyermekgyogyaszali Klinika Dr. L6th Szendile
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« Hazabocsatas elottl
ellenorzolista

Altalénos Orvostudoményi Kar

I. Sz. Gyermekgybgydszati Klinika
1083 Budapest, VIII. Békay J. u, 53.
Levélcim: 1085 Budapest, UI6i dt 26.
1428 Budapest, Pf. 2.
Tel.: +36-1-334-3186/52620, Fax: +36-1-313-8212

Igazolas
az otthoni Kiegészité parenterilis taplilis Kivitelezéshez sziikséges ismeretek elsajititdasarol

Az oktads sordn elsajatitottam clméletben és gyakorlatban a kévetkezo ismereteket:

- parentlis oldat taroldsanak szabilyait,

- parenterdlis oldat elokdszitéséb az asepsis ¢s antisepsis szabdlyainak figyelembe vételével,
- Hickman kantil dpoldsat, kezelésé, esetleges szBvbdményeket,

- infiiziés pumpa haszndlatat,

A kérhdzba valé visszatérés indokait — azonnali kérhazi elldtést igényld dllapotokat megértettem:

- légzési vagy keringési elégiclenség tiinetel

stabil a beteg
® felkésziilt a gondozé
megfelel6 az.otthoni kornyezet

» Szuloi / gondozoi kompetencia

. A hazabocsatas feltétele a gyakorlati jartassag
igazolasa

PN elOkészitése és beadasa

Aseptikus technika és kézhigiéné

Infuzids pumpa biztonsagos hasznalata
Centralis katéter gondozasa

PN-zsak ellenérzése és megfeleld tarolasa

Napi testsuly-, vércukor-, hdmérséklet- és hidrataltsag-
ellendrzés

Szovédmeények felismerése és megfelel6 segitségkéreés

. Surg6sségi helyzetek kezelése

Gyermekgyogyaszal Khinika

Dr. Loth Szendile
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Az otthoni kornyezet

alkalmassagot elozetesen ellenorizni
kell:

* Megbizhato elektromos ellatas

« Folyoviz és megfeleld higiénés
korulmeények

 HUUtéhely a PN szamara

» Tisztithatd munkafelllet

» 24 ¢ras telefonos elérhetoseg

»  Elegend6 tarolohely

* Videken: internet/mobilhalézat és HPN-ben
jartas otthoni ellatas elérhetésege
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Otthoni parenteralis taplalas
gyakorlati fo elemek

I Taplalo oldat Otthoni apolas

» Bélrendszeren » Gyari készitmeny « Szigoru
keresztuli taplalas » Egyedi kézhigiéne
tartosan elegtelen Osszeallitast = - Aszeptikus
vagy ellenjavallt eltarthatosag!, katéterezés

csaladhoz eljutas
» Adagolas:
ciklikus, éjszaka,
pumpaval
* Fugg: gyermek
eletkora,
allapota,
enteralis
toleranciatol
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OPT-s gyermekek ellatasa

« Komplex, multidiszciplinaris feladat
» gyermeksebész
» Gasztroenterologus
« Szakapold - OPT-s névér
* Dietetikus
» Gyodgyszerész
» Pszichologus
» Szocialis munkas
* neonatologus

» Megfelel6 ndvekedes és fejlédes biztositasa

« Szovédmeények megelbzése

» Ha lehet: parenteralis taplalas csokkentése /fuggetlenedés — enteralis taplalas optimalizalasa
- Eletminéség javitasa
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Bereiche/Parameter Intervall
13 36 6-12 Nach
Klinik Monate Monate Monate Bedarf

Anthroprometrie: Gewicht, Lange,
Kopfumfang, BMI (inkl. Perzentilen)

Mittlerer Oberarmumfang,

Gondozas, kontrollok —

Fragebogen Lebensqualitit
Blut

Routine klein;

Diff-Blutbild, C-reaktives Protein,
Blutgasanalyse, Glukose, Laktat, Natrium,
Kalium, Calcium, Chlorid, Phosphat,
Magnesium,

* Hosszu tavu szukseglet eseten rendszeres kontrollok: 22 |

Lipase, Bilirubin-Differenzierung,
Cystatin C, Cystatin C Clearance, GFR
Triglyceride, Cholesterin
GesamteiweiB, g6

 beallitast kovetéen hetente, majd fokozatosan a havi kontrollokra attérés e

Vitamin A, Vitamin E, 25-OH-Vitamin D
iterung: |

Vitamin By, Bs, Bz
Holo-Transcobalamin, Folsdure
o L r Zink, Selen, Kupfer, Jod,
Parathormon, TSH, fT4
Jahrlich: HbA1c, IGF1, IGF-BP3
4 . 4 4 Carnitin, Citrullin, Gallensauren
« Folyadék- elektrolit haztartas
| Mangan, Chrom, Cholin,
| alpha-Fetoprotein, Ammoniak,
(Auto-B/

» Sav-bazis'egyensuly s

| Thrombophilie-Screening
Z: A D-Laktat
+ Majfunkcio
u n I IgE, RAST
| e T
Stuhl-pH, reduzierende Substanzen ’ ‘ \ x l

* Mikro-és makrotapanyagok ellatottsaga i s

Pankreaselastase, alpha-1-Antitrypsin

Mikrobiologie und Virologie ‘ I '
Urin

Spontan-Urin: X
Status, spez. Gewicht, Osmolalitat, Kreatinin

. Szovodmenyek

Natrium/
(Magnesium/Kreatinin-Ratio), Calcium

(Calcium/Kreatinin-Ratio), Phosphat

» taplalassal és az alapbetegséggel 6sszeflggo rendszeres monitorizalasa

24-Stunden-Sammelurin:

Urin-Volumen, Elektrolyte (s.0.)
[ I FAL D Protein mit Differenzierung

D-Laktat x

Weitere lithogene Substanzen/Faktoren (u.a.

« Metabolikus csontbetegség

Sonographie Abdomen (u.a. Hepato-

* 'Mikroelem- és vitaminhiany I

HalsgefiRe (2.8. Lagekontrolle
al Th

- Katéter asszocialt szovodmenyek

Kérperzusammensetzung, z.B. BIA, DEXA, x
. 7 ADP
® Epeko VeSSeg Gastrointestinale Endoskopie (z.B.

Inflammation, Fehlbesiedelung,
Sl

74 74 {ndungen) |
g Vesekarosodas Tab. 3: Empfehlungen o T e der bei Kindern mit
il i ich. ADP, Air-di ement
BIA, i DEXA, Dual- gy X-roy i Y.
Modifiziert nach Zemrani B, Bines JE. Monitoring of long-term parenteral nutrition in children with
intestinal failure. JGH Open 2019;3:163-72.
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« Taplaltsagi allapot
* Antropometriai adatok
* Percentilis
« MUAC
+ testOsszetétel
+ Pszichomotoros fejiédés
« Taplalasi készseg

« CVK gondozas
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(urrica

Wewiweny

. T ; FIUGYERMEK ADATLAP
csalad edukacioja

Fidgyermekek fejeorogats,testhossz- € testiomeg perc:

aseptikus technika, szé6védmeények korai felismerése (sepsis)

» Enteralis'taplalas

. El6seqgiti a béladaptaciot és csokkenti'a PN szukségletet
*_miel6bbi bevezetés
» fokozatos optimalizalas
- béladaptacié kovetése - Citrullin

« Eletminéség felmérése, javitasa

(hurmicia

, SEMMELWEIS
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Gyermekgyogyaszati sajatossagok

« Csecsemok: akar 18-20 oras infuzio

« Serdulok: 10-12 oras ejszakai adagolas is lehetseges

» <3 év: fokozatos leallitas a rebound hipoglikémia megel6zésére

' A tapanyag- es energiabevitelt a novekedeshez rendszeresen
modositani kell

) SEN‘[ I\r] [I‘\'\“ I I (‘1 Gyermekgyoégyaszal Klinika Dr. Loth Szendile
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llyen az elet - csecsemokent

- (ultra)rovidbél szindroma

* Jelenleg 4 hénapos
* 10 cm ileum és duodenum csonk maradt +
« Bauchin billenty( és teljes colon

* Per os etetheto (6x42 mltapszer)
« Extenziven hidrolizalt, magas MCT tartalom

 |[FALD
* PN 17 oran keresztul
* 3. gyermek

Gyermekgyogyaszal Khinika

, SEMMELWEIS



Szovodmenyek

Metabolikus csontbetegseg O /?

Belelégtelenseghez tarsulo majbetegseg IFaLp

shutterstock com - 2235957855

Kanulinfekcio
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Csontsuruseg — metabolikus csontbetegseg

* Dg: MMIHP
* Per os nem eszik

Eletkor Nem ODM Z-score Korelézmeny / megiegyzeés
3.8 ev Q -4,5 3,5 evesen tibiafractura j.o.

, . ODM 2026.02.
9.5év o =24 —
55¢y o -2,9 6 honaposan femur- s * Lumbalis gerinc

tibiafractura b.o. e Z-score -4,5
5,8¢év d -0,9 -
. * 2026.08. tibia torés

4 honap o / -
1,5év Q / -
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Bélelegtelenséghez tarsuld majbetegseg

- Kialakulas eés kockazati tényezOk

® potencialisan progressziv majkomplikacié

®* kulénosen tartés parenteralis taplalas mellett

Multifaktorialis eredet:

*  koraszilottseg w—

m S -E.p-‘ = | o [NSIEOIEBBNEIRY, - occrvors ditur coctopos | [NRRRRN # sor | 2 ] RSO RS
° Tulzott ta’panyagbevrtel mw:n_w e ‘mmu_;ﬂzmmm - w.g 2026, .25, 2026, 09, . \QUERL09, 22| 202 . 2.
® = lipid emulzi6 osszetétele - A B .

®  elégtelen enteralis stimulacio

g
gls

%
R

gle

® Dbélgyulladas

w‘ﬁiiiﬂ"ﬁg*

*\  visszatérQ szepszis
4 hénapos, rovidbeles fiu

, SEMMELWEIS

Gyermekgyogyaszah Klinika

Felismerés és monitorozas

Korai jel lehet

® konjugalt hyperbilirubinaemia
® majenzimek emelkedése
Koévetendé:

° bilirubin, ALT, AST, GGT, INR, albumin,

® novekedés és taplaltsagi allapot

Tartés eltérés esetén mas vagy tarsulé majbetegség kizarandoé

El6érehaladott esetben kialakulhat:

® Fibrosis — kovetés: elasztografia
* portalis hypertensio
[ ]

majelégtelenség

Kezelés: multivisceralis Tx?

Dr. Loth Szendile




IFALD?

3,8 eves MMIHP 7 eves MMIHP 9,5 eves MMIHP

Evilap ik

M oitep [k Osszes labor Rend oset <] @4 | 4¢ | 4= | 24 | = | 9 | B0 2026, 09. 255 || ¥ Osszevont détum oszlopok | Részletek |\ Fsom | #8 & Eexport B Export (telies)
Gsszes labor “|@|e| 0| w2026 00 60| ossevontdétumosdlopok | Réstletek  Fsom. | 2 & Blexport B xport (tefes) Bl Export (idoszak) [T
IR R = | 4 | Bb 2026. 08. 27.[5] || v Osszevont datum oszlopok |  Részletek Esom. | 2 & @export | B Export (teljes) Heport (dsszak) [E) ]| vsgaet M.Egys. 2026.05.30. | 2026. 06.10. 2026.06.12. | 2026. 06. 18. | 2026. 07. 16, |2mﬁ.us.|n. 2026. 08. 25. | 2036. 08. 26. 2036. 09. 24. 2026.09. 25.
& Export (idészak) [ Vizsglat MEgys. 2026, 01,08, | 2026/02,05.| 2026.03. 05. 202604, 02. | 2026.04. 29, 2026. 06. 01 2026.06.29, 2026,07.27. 2026.08.26. 2026.09. 16, | Karbamid \
Vizsgalat M.Egys. 2025.10.01.  2025. 10.30. 2025.12.04. 2026.01.09. 2026.02.11. 2026, 02130 |2026.03. 13. 2026.04. 10. 2026. os.u|zns.ns.z7. N Bilrubin (05s2) 57 6,6 72 76 72 57 74 69 87 75 A Karbamid 6,4 59 59 42 6,2
— e N S e \
Bilrubin, direkt 3 Kreatinin (Jaff
Karbamid 76 76 81 85 11,6 10,6 78 71 88 |92 E_ U = ® 15, ®
- =
Kreatinin (Jaffe) 13 13 14 2 12 10 13 16 17 iE 0 Biinubin (direkt) L L5 i 18 15 12 15 d 18 Y
Higysav B Gssafehérie Higysav 143 152 147
Higysav 193 201 183 225 23 273 0 Ossrfehérje 7 n 66 7 ] 66 66 66 7 6 23&"‘;
Alkalikus 9
foszf;téi 1 AM* 500 953 626 571 432
Akalikus Albumin (serum) 41 4 38 k] 3 3 7 % 1 7 3
ot ‘ 325 234 255 247 254 2 195 303 237 23 . | m— e A
T h N E— . GOT (ASAT) 37 o7 55 64 47
\u e \ Karbamid 82 74 5, 79 75 54 61 § 59 69 -
GOT (ASAT) 53 47 65 61 77 80 46 62 74 97 N i S S GPy
T 1 b Kreatinin (Jaffe) 1 18 16 19 19 7 19 19 un 18 GPT (ALAT) a3 126 63 7% b
GPT (ALAT) 3 36 54 53 70 69 37 54 95 105 _[ Higysav eer
GGT A Higysav 19 106 9 E=r & 191 145 140 113
GGT |46 2 54 64 86 82 67 57 \ 112 153 B Alalius tor
LDH ) — fosiddz oy 169 205 174 260 159
! o s
LoH 21 204 212 288 P 216 5 [ fooratis 133 104 109 126 13 121 125 121 121 126 Kreatin kindz
Kreatin kinaz [ GOT o
& | o Amiliz 1% 10
fonkdz L - il ) i GOT (AsiT) 2 3 3 52 5 » % » 2 2 :
Lipdz | [ & Lipdz
2 4 Lipdz 49 23
Lipiz 6 42 68 2 62
Ji e L Ji GPT(ALAT) 2 2% 25 3% 3 2 15 15 16 15 v
Vas it 54 6,5 85 67 47 9 39 0 pos as 54 51 64 5 38
e i Lo 2 = - - = % ay Ferritin 573 1087 968 975 794
[} GET bt 4 n el el i i 1 2 i Glikéz (serum)
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Kanulinfekcio
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e Szisztémas
 VVéraram fertozes
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Egyeb problemak

« KOzOssegbe jaras
« Mit vallal az intézmeény?
* |skola, ovdoda

e ki Uriti a stomazsakot?
 Szuldi munkavallalas

* Hogy jut el a taplaléoldat és az OPT-hez
szUkseéges felszerelése a csaladhoz?
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K0szonOm a figyelmet

,ﬁf SEMMELWEIS

EEEEEEEEEEE



	Slide Number 1
	Beteganyagunk
	Gondozottjaink lakóhelye
	A csalóka látszat�
	Ki gondolná?
	Slide Number 6
	ESPGHAN 
	Nemzetközi ajánlások
	Hazabocsátás előtti ellenőrzőlista�
	Az otthoni környezet
	Otthoni parenterális táplálás �gyakorlati fő elemek
	Slide Number 12
	Gondozás, kontrollok 
	Gondozás
	Gyermekgyógyászati sajátosságok�
	Ilyen az élet - csecsemőként 
	Szövődmények
	Csontsűrűség – metabolikus csontbetegség
	Bélelégtelenséghez társuló májbetegség�
	IFALD? 			
	Kanülinfekció
	Egyéb problémák
	Slide Number 23



