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RITKA GYERMEKKORI ELSODLEGES SZISZTEMAS VASZKULITISZ

Mi ez?

A vaszkulitisz érgyulladast jelent. A vaszkulitiszek egy tdg csoportnyi betegséget takarnak. Az
elsddleges vaszkulitisz azt jelenti, hogy az ér a betegség fO0 célpontja. A vaszkulitisz neve és
besorolasa foként az €rintett erek nagysagatol €s tipusatol fiigg.

Milyen gyakori?
Néhany elsédleges vaszkulitisz tipus elég gyakori gyermekkori betegség (pl.: Henoch-Schoenlein
purpura vagy a Kawasaki kor), mig a lent részletezettek ritkak, pontos el6fordulasuk nem ismert.

Mik a betegség okai? Orokletes? Fert6z6? Megel6zhetd?

Ennek a betegségtipusnak a valtozatai altaldban nem csaladon beliil zajlanak. A betegek tobbsége a
csaladjukban egyediili megbetegedett személy, és nem valdszinli, hogy esetleg testvéreik is
elkapnak ugyanezt a betegséget. Az a legvaloszinlibb, hogy kiilonb6zd tényezdk kombinacidja
okozza a betegséget. Feltételezik, hogy bizonyos gének, fertdézések €s kornyezeti tényezok lehetnek
fontos meghatdrozoi a betegség kialakuldsanak.

Ezen betegségtipusok nem fertdzdek, de nem is megeldzhetdek.

Mi torténik az erekkel vaszkulitisz esetén?

Az érfalat a szervezet sajat immunrendszere tdmadja meg. A belsd érbelhartydnak kdzponti szerepe
van a korkép kialakulasaban. Egészséges koriilmények kozott ez biztositja a vér normalis dramlésat.
Amikor azonban az érfal sériilt vagy gyulladt, vérrogképzddés kezdddik meg az éren beliil,
érsztikiiletet, vagy érelzarddast okozva.

A vérereken belill levd gyulladast okozé sejtek az érfalon keresztiil atjutnak és igy jelentds
karosodast okoznak ezzel az érben és az azt koriilvevd szovetben. Az érfal maga atjarhatova valik
¢s ezaltal a véredényben 1év0 folyadék az eret kdrnyezd szovetekbe juthat, ami ezek megduzzadasat
okozhatja.

A szovet-biopszia mintain lathato elvaltozasok az érfal gyulladasat és a karosodas mértékét
mutatjak. Az {itéér ezéltal eredményezett alaki elvaltozasai az angiografia (radiologiai vizsgélati
modszer: érfestés) segitségével fedezhetdk fel.

Az beszlkiilt vagy elzarddott erek miatti csokkent vérellatas, vagy, ritkabban, az érfal repedés
karosithatja a szoveteket. Az életfontossagu szerveket, mint példaul az agyat, vagy szivet ellatd erek
¢érintettsége nagyon sulyos allapothoz vezethet. A szisztémas (kiterjedt) vaszkulitisz altaldban a
gyulladast okoz6 molekuldk talzott felszabadulasaval tarsul és olyan altalanos tlineteket okoz, mint
a laz, a rossz kozérzet, tovabba a gyulladdas mértékét tiikroz0 laboratoriumi vizsgalatok koros
eredményeit(vérsiillyedés, CRP) okozza.

Mik a fébb tiinetek?
A betegség tiinetei az érintett ér tipusatdl és a szervi érintettség stlyossagatol fliggnek, és a
kés6bbiekben targyalt harom kiilonb6zo betegség (Poliarteritisz nododza, Takayasu arteritisz/verdér-

fal gyulladas és Wegener granumatoldzis) alatt részletes leiras talalhato roluk.

Hogyan diagnosztizalhat6?
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A vaszkulitisz diagnosztizalasa ritkan egyértelmii. A tiinetek emlékeztethetnek mas, gyakoribb
gyermekgyogyaszati betegségekre. A diagndzis a klinikai tlinetek szakértd értékelésén a vér- és
vizeletvizsgalatok és mas képalkotd vizsgélatok (pl.: ultrahang vizsgalat, rontgen, CT vizsgalat,
MRI vizsgalat, angiografia) eredményein alapul, valamint ahol sziikséges, szdvet-biopszia
vizsgalati eredményekkel tamasztjak ald. A betegség ritka eldforduldsa miatt sokszor sziikséges a
gyermeket olyan kozpontba széllitani, ahol gyermekreumatologiai és mas gyermekgyogyaszati
szakemberek érhetdk el és megfeleld diagnosztikai képalkotd kdzpont is rendelkezésre all.

Gydgyithato-e a betegség?
Igen, a vaszkulitisz gydgyithato. A megfeleléen kezelésben részesiilt betegek tobbségénél elérhetd a
betegség egyenstlyban valo tartasa, megnyugvasa.

Milyen kezelések hasznalatosak?

A vaszkulitisz kezelése hosszadalmas és Osszetett. A 6 cél az, hogy a betegséget amilyen hamar
csak lehetséges ellendrzés ala vonja (indukcids terapia) és ezt a kontrollt hosszl tavon fenntartsa
(fenntartd/szinten tart6 terdpia), mialatt elkeriili a sziikségtelen gydgyszer-mellékhatasokat.

A javulas eldidézésére a kortikoszteroidok és az immunoszuppressziv szerek (ciklofoszfamid)
kombindcidja bizonyult a leghatékonyabbnak. A fenntartdo terdpiara leggyakrabban hasznalt
hatéanyagok kozé tartozik az azatioprin, a methotrexat, és a ciklosporin-A alacsony dézisu
prednizonnal. Sok mas hatdanyagot is kiprobaltak mar az aktivalodott immunrendszer fékezésére és
a gyulladas lekiizdésére. Szigorian egyedi alapon valasztjdk ki Oket, akkor, amikor mas,
gyakrabban alkalmazott szerek nem hoznak eredményt. Ide tartoznak a bioldgiai hatéanyagok (pl.: a
TNF ellen hat6 szerek), a kolhicin és a talidomid.

A hosszabb tavu kortikoszteroid terapia soran fellépd csontritkulds kalcium és D vitamin szedésével
megeldzhetd. Véralvadasgatld szerek (alacsony dozisu aszpirin), valamint magas vérnyomas esetén
vérnyomascsOkkentd szerek is felirhatok.

A fizioterapidra a vazizom-rendszeri karosoddsok javitdsa miatt lehet sziikség. A beteg és csaladja
pszichologiai €s szocialis timogatéasa szintén sziikséges lehet.

Ellenérzések

A rendszeres ellendrzések célja, hogy a betegség aktivitdsat, valamint a kezelés hatasait és
lehetséges mellékhatéasait értékelni lehessen, hogy azok maximalisan a beteg érdekét szolgaljak. Az
ellendrzések gyakorisdga ¢és tipusa a betegség tipusdn és sulyossdgan, valamint az alkalmazott
gyogyszereken mulik. A betegség korai stddiumaban az ellenérzések altalaban igen gyakoriak, majd
iddvel, amint a betegséget egyensulyba hoztak, ezek ritkulnak.

Sok modja van annak, hogy megéllapitsdk a vaszkulitisz aktivitisat. Megkérhetik Ont, hogy
jelentsen minden valtozast, ami a gyermeke allapotaban beall, és néhany esetben arra is sor
keriilhet, hogy rendszeres vizelet-gyorsteszteket és vérnyomasmérést kell végeznie. A részletes
klinikai kivizsgdlds és a gyermek panaszainak kianalizalasa egyiitt jelentik a betegség-aktivitds
mérésének legfontosabb 0Osszetevoit. Vér- ¢€s vizeletvizsgalatokra keriilhet sor a gyulladés
mértékének, a szervek milkddésbeli valtozdsainak és a lehetséges mellékhatdsok kideritésének
érdekében. A kiilonb6zo teriiletek specialistdi, tovabbi kiilonb6z6, az egyes belsd szervek
érintettségére vonatkozod vizsgalatokat végezhetnek, ide értve a képalkotd vizsgalatokat is.

Mennyi ideig fog tartani a betegség?

A ritka els6dleges vaszkulitisz tipusok hossza tavi, gyakran egész életre szolo betegségek. Ugy
indulhatnak, mint akut, sokszor sulyos vagy életveszélyes betegségek, majd késobb kronikussa
valhatnak.

Milyen a betegség hosszu tava kimenetele (prognozisa)?

A ritka elsOdleges vaszkulitisz tipusok prognézisa teljesen eset-fliggd. Nem csak az erek
érintettségének tipusatol és meértékétdl fiigg, hanem valdsziniileg a betegség és a kezelés kezdete
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kozott eltelt idotartam hosszatol, valamint a terapidra vald reagalastol is. A szervi karosodas
kockazata a betegség aktiv iddszakanak hosszdval van 0sszefiiggésben. Az életfontossagl szervek
karosodasanak életre szolo kovetkezményei lehetnek. Helyes kezelés alkalmazéasaval a klinikai
enyhiilés gyakran az elsé éven beliil elérhetd. Ez a megnyugvas életre sz616 is lehet, de gyakorta
van sziikség hosszan tartd fenntart6 terapidra. A megnyugvas idszakait a betegség fellobbanasanak
id6szakai valthatjak fel, amelyek sokkal intenzivebb terdpiat igényelnek. A kezeletlen betegségnek
viszonylag magas a haldlozéasi aranya. A betegség ritka eldfordulasabol fakaddéan a hosszu tava
kimenetelére, valamint a haldlozasi ardnyra vonatkozé pontos adatok mennyisége elégtelen.

Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csaladja hétkoznapjait?

A kezdeti idészak, mikor a gyermek még rosszul van és a diagndzist még nem allitottak fel,
altaldban igen nagy stressz az egész csaldd szamdra. A betegség megértése €s a terdpia segit a
sziiloknek és a gyermeknek abban, hogy hozzészokjanak a sokszor kellemetlen diagnosztikai és
kezelési eljarasokhoz és a gyakori korhazi latogatdsokhoz. Amint a betegséget egyensulyba hoztak,
az otthoni ¢€let visszatérhet a rendes kerékvagasba.

Mi a helyzet az iskolaval?

Amint a betegséget mar egyensulyba hoztdk, a betegeket arra buzditjak, hogy térjenek vissza az
iskolaba, amennyire csak tudnak. Fontos, hogy tdjékoztassak az iskolat a gyermek allapotardl, hogy
ott figyelembe vegyék azt.

Mi a helyzet a sporttal?

Amint a betegség enyhiilése bekovetkezik, a gyermekeket arra kell batoritani, hogy vegyenek részt
kedvenc sport-tevékenységiikben. Ez a javaslat a szervi miikodésbeli kéarosodasok lehetséges
jelenlététol fiiggden valtozhat, beleértve az izmok illetve iziiletek karosodasait is.

Milyen étrend sziikséges?

Nem bizonyitott, hogy kiilonleges étrend befolyasolna a betegség lefolyasat és kimenetelét.
Egészséges, kiegyensulyozott étrend kialakitdsa ajanlott, megfeleld mennyiségli fehérjével,
kalctummal és vitaminokkal. A kortikoszteroids kezelés ideje alatt az édességek, a zsir és a so
korlatozott fogyasztasa ajanlatos a szteroidok mellékhatdsainak minimalizalasa érdekében.

Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?
Az éghajlatnak nincs ismeret hatasa a betegség lefolyasara. A vaszkulitisz kovetkeztében karosodott
keringés (f6leg a kéz- és labujjakban) esetén a hideg behatas ronthat a betegségen.

Mi a helyzet a fertézésekkel és a védooltasokkal?

Némely fert6zés az immunoszuppressziv kezelés alatt 4ll6 betegeknél sulyosabb kimenetelii lehet.
Béranyhimlé vagy 6vsomor esetén azonnal keresse fel orvosat, hogy a virus elleni szert és/vagy
specifikus virus elleni immun-globulint kapjon a beteg. A kozonséges fertézések kockéazata a
kezelés alatt all6 gyermekeknél némileg magasabb. Olyan fertézéseket is elkaphatnak, amelyeket
jol miik6dé immunrendszerii egyének nem kapnak el. Néha hossza tdvon antibiotikumot (ko-
trimaxazol) kapnak a tiidét érinté Pneumocisztisz baktérium ellen, amely az immunoszuppresszio
alatt all6 betegeknél ¢életveszélyes komplikaciot idézhet eld.

Az ¢l6 mikroorganizmusokkal valdé védoOoltast (példaul mumpsz, kanyard, rubeola,
gyermekbénulds, tuberkoldzis) ajanlott elhalasztani az immunoszuppressziv terapiaval kezelt
betegeknél.

Mi a helyzet a szexualis élettel, a terhességgel és a sziiletésszabalyozassal?

A szexualisan aktiv serdiildkorban 1év6 betegeknél fontos a sziiletésszabalyozas, mivel a hasznalt
gyogyszerek nagy része kéarosodast okozhat a fejlodé bababan. A citotoxikus gyogyszerekkel
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(leginkabb a ciklofoszfamiddal) kapcsolatban az az aggodalom all fenn, hogy befolyasa lehet arra,
hogy valakinek lehet-e gyermeke (egyszdval a termékenységre). Ez foleg a kezelés egy adott
idészaka alatt kapott teljes (kumulativ) gydgyszerddzistdl fiigg, €s ritkabban fordul el gyermek-
vagy serdiil6korban.

POLIARTERITISZ NODOZA

Mi ez?

A poliarteritisz nod6za (PAN) az érfalakat pusztitd (nekrotizald) vaszkulitisz azon formaja, amely
foként a kozepes és kisméretll artéridkat érinti. Sok artéria (,,poli’arteritisz) érfalai érintettek,
szakaszos eloszlasban. Az artéria falanak gyulladt részei meggyengiilnek €s a véraram nyomasa
alatt kicsiny csomoszerii lireges tdgulatok (aneurizmék) keletkeznek az artéria mentén. Innen ered a
,hodoza” elnevezés. A kutan (bor) poliarteritisz féleg a bort, €s nem a belsd szerveket érinti. A
mikroszkopikus poliarteritisz a betegség egy olyan forméja, amely a kis ereket érinti.

Milyen gyakori?

A PAN nagyon ritka gyermekkorban, az 10j esetek szdma évente hozzavetSlegesen egy az
egymilliobol. A fitkat és a lanyokat egyforman érinti, és gyakoribb 9-11 éves kor kornyékén.
Foként a feln6tteknél a PAN 6sszefliggésbe hozhaté a hepatitis B virus fertézéssel.

Melyek a f6 tiinetei?

Mivel a szervezet minden szerve és szdvete tartalmaz ereket, igen sok tiinete lehet a betegségnek.
Mindazonaltal egyes szervek és szovetek gyakrabban érintettek, mint a tobbi. A leggyakoribb
tiinetek:

1) Elhtzodo 1az.
2) Izom- és iziileti fajdalom.
3) Hasi fajdalom.

4) Fajdalmas, voros €s dudoros borelvaltozasok, vagy mas boron jelentkezd tiinetek, mint példaul
lila foltos borkiiitések (marvanyozott bor).

5) Herefajdalom (a fiaknal).

Vaszkulitiszes borelvaltozasok is jelen lehetnek. Féleg a bort érintd poliarteritisznél a felszini (kéz-
¢s labujjakat, fiileket, orrot ellatd) artéridk lehetnek érintettek, ami elégtelen vérellatast és ezaltal
szovetelhalast okoz. A gyermek meghatatozhatatlan mdédon rosszul érezheti magat: faradt, levert,
kicsit lefogy és tartdsan lazas. De az is lehet, hogy hirtelen lesz rosszul, sulyos fajdalmak, dramai
bdrelvaltozasok és aluszékonysag jelentkezik. Mivel ezek a tiinetek sok mas gyermekbetegségre is
jellemzok, a diagndzis mas betegségek — elsdsorban a fertézések — lehetdségének kizarasaval
allithat6 fel.

A vesék érintettsége vér- €s fehérjevizelést, valamint magas vérnyomast okozhat. A mikroszkopikus
poliarteritisz esetében a vesék €s a tiid6 egyiittes érintettsége a leggyakoribb. A beleket ellato
artériak érintettsége sokszor okoz hasi fajdalmakat és kényelmetlenségérzést a bélmiikodés
mozgésainak renyheségével vagy a tadpanyagok felszivodasanak gatlodaséaval.

Az idegrendszer bizonyos mértékig szintén érintett lehet, csakigy, mint barmely mas szerv. A
vérvizsgalatok jelentds altalanos gyulladast és vérszegénységet mutatnak. A vérvizsgalat azt is
kimutatja, ha a betegség streptokokkusz fertézéssel tarsul.

Hogyan diagnosztizalhato?

A PAN ugy diagnosztizalhatd, hogy kizdrnak minden mads lehetdséget, ami gyermekkorban lazat
okozhat. Ez azt jelenti, hogy a fert6zéseket is ki kell zarni. A diagndzis mar gyanithaté a fent
targyalt klinikai tiinetek megléte, és a vérvizsgdlat altal kimutatott gyulladas alapjan. Végiil a
diagnozist az angiogram (érfestésel nyert lelet) altal kimutatott érsziikiiletek ¢€s értagulatok
(aneurizmdk) erdsitik meg. A bdr- vagy vese-biopszia segitségével kimutatott érgyulladas szintén
megerdsitheti a diagndzist.
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TAKAYASU ARTERITISZ

Mi ez?

A Takayasu arteritisz (TA) foleg a nagyobb, vastagabb artéridkat, ezeken beliil is a mellkasi 6
iitéeret és ennek eldgazédsait, valamint a f6 tiido artériat és agait érinti. A ,,granulomatozus
(csomos)” és az ,,0rids sejtes” vaszkulitisz elnevezéseket azért hasznaljak, hogy leirjak az apro,
csomoszeril elvaltozasok mikroszkopikus fOtlineteit, amelyek kiilonleges tipust 6rids sejtek koriil
keletkeznek az artéria falaban.

Milyen gyakori?

Bar a TA vildgszerte a harmadik leggyakoribb gyermekkori szisztémés vaszkulitisz (a Henoch-
Schoenlein purpura és a Kawasaki koér utan), kiilonosen ritka a fehér (kaukéazusi tipusi) népesség
korében. A lanyok gyakrabban érintettek, mint a fiuk.

Melyek a o tiinetei?

A betegség korai tiinetei koz¢ tartozik a laz, az étvagytalansag, fogyas, izom- és iziileti fajdalmak és
az ¢jszakai verejtékezés. A gyulladas laboratoriumi tiinetei fokozottak. Ahogy az artéridk
gyulladésa eldrehalad, csokken a vérellatas. A periférids végtag-pulzus megsziinése, az egyes
végtagokban valtakoz6 értékli vérnyomas, a besziikiilt artéridk feletti hallhaté zorej és az éles
végtagfajdalom (santitas) gyakori tiinet. A magas vérnyomast a veséket ellatd artéridk sziikiilete, a
mellkasi fajdalmat a tiidd érintettsége eredményezheti.

A valtozatos neurologiai (idegrendszeri) €s szemet érintd tiinetek az agy vérellatasaban keletkezett
zavarokra utalhatnak.

Hogyan diagnosztizalhat6?

A Doppler-elven alapuld ultrahang vizsgalat a szivhez kozeli fO artéria torzsek érintettségét
mutathatja ki, de sokszor eredménytelen a tovabbi, végtag-artériak érintettségének felderitésében.
Az Osszes fO artéria megjelenitése (pan-aortografia) a tiidé artéridkkal egyiitt (pulmonaris
angiografia) altalaban azért sziikséges, hogy felmérhessiik az arterialis érintettség mértékét.

WEGENER GRANULOMATOZIS

Mi ez?

A Wegener granumatoldzis (WGQG) egy tartds szisztémas vaszkulitisz, ami legtobbszor a felsd
légutak (orr és orrmellékiiregek), az alsé 1égutak (tiidd) és a vesék kis és kdzepes ereit érinti. A
»granulomatozis™ kifejezés azokra a mikroszkopikusan észlelhetd gyulladasos elvaltozasokra utal,
amelyek apro, tobb rétegii csomokat alkotnak az erekben ¢és az erek kortil.

Milyen gyakori? Kiilonbozik-e a gyermekek betegsége a felnottekétol?

A WG nem gyakori betegség, foleg gyermekkorban. Az ujonnan megbetegedettek szdma évente
hozzavetdlegesen egy millio gyermekbdl minddssze egy-kettd. A megfigyelt esetek tobb mint 97
szazaléka a fehér (kaukazusi) népesség koziil keriil ki. Gyermekkorban mindkét nem azonos
mértékben érintett, de felndttkorban megtigyelhetd, hogy a férfiaknal némileg gyakoribb, mint a
néknél.

Melyek a f6 tiinetei?

A betegek nagy részénél a betegség az orrmellékiireg nyalkahartydjanak duzzadasaval (vérrel valo
telitettség miatt) jelentkezik, amely sem antibiotikumokt6l, sem a nyalkahartya duzzanatot
csokkentd szerektdl nem javul. El6fordul az orrsovény porkosodése, orrvérzés és fekélyesedés,
amik néha egy ,,nyereg-orrnak”™ nevezett deformitast eredményeznek.
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A légutak gégefedd alatti gyulladdsa a 1égcsd besziikiilését okozhatja, ami rekedtséghez és 1€gzési
nehézségekhez vezet. A gyulladaskelté csomok, gocok jelenléte a tiidében tiidégyulladést,
1égszomjat, kohogést és mellkasi fajdalmat valthat ki.

A ves€k érintettsége kezdetben a betegek egy kis részénél van csak jelen, de a betegség
elérehaladtaval egyre gyakoribba valik. Gyulladasos szovet képzddhet a szemek mdgott, ami kitolja
a szemeket (kidiilledés). Gyulladasos szovet a kozépfiilben is jelen lehet. Az éltalanos tiinetek, mint
a fogyas, fokozott faradtsagérzet, laz, éjszakai verejtékezes, gyakoriak, csak ugy, mint a bort érintd
vaszkulitisz esetében is, valamint eléfordulhat iziileti fajdalom, vagy iziileti gyulladas is.

Nem minden beteg esik tul a fent leirt szervi érintettségek teljes skalajan. Az tgynevezett
korlatozott kiterjedéstit WG azt jelenti, hogy a betegség a szemiiregre €s a légutakra korlatozodik; a
vesék nem érintettek.

Hogyan diagnosztizalhat6?

Ha az also- és felsd légutak gyulladasos elvaltozésainak klinikai tiinetei, és a vesebetegség (vér- és
fehérjevizelés utal erre, valamint a vese altal kivalasztandé anyagok — kreatinin és karbamid —
megemelkedett szintje), ami a vesék csokkent funkcidjara utal egylitt van jelen, WG feltételezheto.
A vérvizsgalatok soran az altalanos, nem specifikus gyulladast jelz6 paraméterek (vérsejtsiillyedés,
CRP) emelkedett szintje mutathat6 ki, valamint, a betegek tobbségénél megtalalhaté az ugynevezett
ANCA antitest (Anti-Neutrofil Citoplazmikus Antitest).

MAS VASZKULITISZEK ES HASONLO ALLAPOTOK

1) A bort érinté leukocitoklasztikus vaszkulitisz (tGlérzékenységi, vagy allergids vaszkulitisz)
altalaban az érzékenyitd (allergizald) forrasra valdo nem megfeleld valaszreakcio altal kivaltott
érgyulladast jelenti. A gydgyszerek ¢és a fertdzések gyakran idézik eld ezt az allapotot
gyermekeknél. Altalaban kis ercket, hajszalereket érint, és a boOr-biopszia segitségével
megfigyelhetd, hogy sajatos mikroszkopikus megjelenésii.

2) Az alacsony komplement szinttel jard csalankiiitéses vaszkulitiszt sokszor viszketd, szétterjedd,
csalankiiitésre emlékeztetd borkiiités jellemzi, ami nem tiinik el olyan gyorsan, mint egy
kozonséges allergias kiiités. Ezen allapotnal a vérvizsgalat alacsony komplement szintet mutat ki.

3) A Churg-Strauss szindroma (allergids granulomatodzis) egy kiilondsen ritka tipustt vaszkulitisz
gyermekeknél. A vaszkulitisz bérdn és belsd szerveken megjelend valtozatos tlinetei mellett asztma,
valamint egy fehérvérsejt tipusnak, az ugynevezett eozinofil sejteknek a megemelkedett szdma
jellemzi.

4) A kozponti idegrendszer elsddleges €rgyulladasa kizarolag a kis €s kdzepes agyi artéridkat érinti.
A {6 neurologiai tiinete a széliités, vagy gorcsroham.

5) A Cogan szindroma egy olyan ritka betegség, amit a szemek €s a belsO fiilnek az érintettsége
jellemez; fényérzékenységgel, szédiiléssel és hallaskarosodassal jar. Mas, kiterjedtebb vaszkulitisz
formak tiinetei is jelen lehetnek.
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