- Vannak-e és ha vannak, mennyire
specifikusak a myelo- és lymphopro-
liferativ betegségek tumormarkerei?
— A koznapi értelemben hasznélt tu-
mormarkerek az onkolégiai diagnosz-
tikiban hasznilatosak. Jelenlétiiket a
szérumbol mutatjak ki, ilyenek példa-
ul a CEA (carcinoembryonalis anti-
gén), CA (carcinoma-antigén) 19-9,
CA 125 stb. A tumormarkerek egyes
daganatokra dltaliban  jellemz3ek.
Meghatarozasuk segiti a diagnézis fel-
allitasan kiviil a beteg terdpids vélasza-
nak megjoslisit, annak megitélését és
a betegség recidivdjanak jelzését. A
tumormarkereket vagy a tumor ter-
meli, vagy azok a sejtek, amelyek a da-
ganat megjelenése esetén valaszreakci-
6t adnak.

Az onkohematolégidban alkalma-
zott markerek részben sejtfelszini anti-
gének. Viszont bizonyos onkohemato-
l6giai kérképeket genetikai, illetve mo-
lekuldris biolégiai eltérések alapjin le-
het diagnosztizalni.

A myelo- és lymphoproliferativ be-
tegségekben a kéros sejteken jelen 1é-
v sejtelszini antigének nem beteg-
ségspecifikusak. A CD-vel (cluster of
differentiation) jelolt antigének egy
része a leukaemiis sejtpopuliciora jel-
lemz8 (a leukaemiaféleségtdl fiiggSen
eltérsek), igy ezen sejtek nagy szdma
esetén aranyuk fokozodhat. Mis ese-
tekben a kéros sejteken 1é6vs tobbféle
CD-marker egyideji jelenléte teszi
lehet&vé az adott kéros populdcié ki-
mutatdsat.

Az onkohematolégidban mar sza-
mos betegség jellemz8 genetikai, sdt,
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molekuldris biolégiai eltérései is is-
mertek. Bar a tumormarker kifejezést
ezekkel kapcsolatban nem hasznaljuk,
de példaul egyértelmd, hogy az tigyne-
vezett Philadelphia-kromoszéma je-
lenléte (a 9-es és a 22-es kromoszéma
kozti transzlokicié eredményekép-
pen) a krénikus myeloid leukaemira
jellemz8. Ennek a transzlokiciénak a
kévetkezménye, a BCR- és az ABL-
gének fuzidja diagnosztikus jelent8sé-
gli, és az RNS-szint{i technolégia el-
terjedése kovetkeztében rutinszer(ien
vizsgilhaté a hematopatolégiai cent-
rumokban.

Egy misik fontos genetikai eltérést,
az tgynevezett JAK-2-muticié jelen-
létét kronikus myeloproliferativ be-
tegségek egy részében (polycythaemia
vera, essentialis thrombocythaemia,
myelofibrosis) 2005-ben irtik le el&-
szor. Ennek a periférids vérbsl torté-
n8, DNS-szintli PCR-vizsgilatnak
igen nagy a pozitiv prediktiv értéke,
de 6nmagiban a konkrét diagnézis
felllitdisdhoz nem elegendd. FEzért
— bar nem specifikus — tisztizatlan
eredet(i polyglobulia, thrombocytosis,
splenomegalia esetén a pozitiv lelet al-
kalmas a malignus hematol6giai be-
tegség gyantjinak megerdsitésére.
Ezt a vizsgélatot szintén elvégzik bar-
mely hematopatoldgiai centrumban.

— Ismeriink-e onkohematolégiai prae-
cancerosus allapotokat? Ha igen,
melyek ezek?

— Az onkohematolégiiban is tbbfajta
praecancerosus allapot ismert. Specii-
lis kérdés a praecancerosis szempont-

szindréma

jabol a  myelodysplasia
(MDS): ez a kérkép klonilis betegsé-
gek killonb6z8 stlyossdgti csoportjait
foglalja magaba, de a heveny myeloid
leukaemia kialakuldsinak esélye valto-
z6 az egyes altipusokban. Az MDS-t
25 évvel ezeltt még praeleukae-
midnak neveztitk. Az allapotra az egy
vagy tobb vérsejtsorra  kiterjeds
cytopenia jellemz8. A kéros vérsejt-
képzésnek a periférids kenetben is
vannak morfolégiai jelei, mint példaul
a macrocytosis, a pseudo-Pelger-fe-
hérvérsejtek vagy az 6rids thrombo-
cytdk. Az esetek nagy részében a
csontvelében is kimutathaté kromo-
szomaeltérés. A nemzetkdzi prog-
nosztikai index alapjin az MDS-ben
szenvedd betegeket négy csoportba
soroljuk a csontveléi blastok ardnya, a
citogenetika és a cytopenidk mértéke
szerint. A kiilénb6z8 csoportokban
az akut myeloid leukaemia kialakuli-
sanak esélye 19-45%. A myelodys-
plasia-stidiumban a kiilénb6z8 cyto-
penidk miatt id8szakosan fordulnak
eld klinikai tiinetek. A szindréma egy
sajitos genetikai eltéréssel, az 5-6s
kromoszéma hosszi karjinak deleti6-
javal jaré formdjira a thrombocytosis
jellemza.

A kovetkez8kben két olyan beteg-
ségrol, llapotrol szélunk, amelyek a
lymphoid rendszer praecancerosisai-
nak tekinthet8k:

Monoklondlis gammopathidban
(MGUS) - amely a lymphoid rend-
szer praecancerosus illapota — szen-
ved& betegekben a myeloma multiplex
kialakuldsinak esélye sokszorosa az
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itlagpopuldciéénak. Ebben a kérkép-
ben is monoklondlis proliferaciérol
van sz6, de ennek mértéke a prae-
cancerosus stidiumban még korlito-
zott. Nem lehet megjésolni, hogy me-
lyik betegben alakul ki myeloma mul-
tiplex és melyikben nem, ezért is a
kérkép neve: MGUS (monoclonal
gammopathy of undetermined signifi-
cance), tisztdzatlan jelent8ségli mo-
noklondlis gammopathia. A szérum-
ban monoklonalis immunglobulin van
jelen, de a csontvel8ben lathaté mo-
noklonalis érett plazmasejtek arinya
10% alatti. Klinikai tiinetek nincse-
nek, a szérum 6sszfehérjeszintje nem
magasabb, a vérsejtsiillyedés sem fo-
kozott szimottev8en. A monokloni-
lis fehérjeszaporulat sokszor csak
egyéb okbdl vagy rutinszertien elvég-
zett fehérje-elektroforézis kapcsin
deriil ki. A plazmasejtrendszer daga-
natos betegségeinek (példdul a mye-
loma, a Whaldenstrom-betegség, az
amyloidosis) diagnosztikus kritériu-
mait ez az édllapot nem elégiti ki. A
plazmasejtes daganatos betegség ki-
fejlddésének az esélye 1%/év.
Monoklondlis lymphocytosis (MLUS —
monoclonal lymphocytosis of unde-
termined significance, tisztdzatlan je-
lent8ségli kronikus lymphocytosis)
esetében a periférids vérben lympho-
cytosis mutathat6 ki, de annak mérté-

ke nem éri el a krénikus lymphocytis
leukaemia egyik diagnosztikus kritéri-
umanak tekintett értéket, az 5000/ul-
es abszoltt lymphocytaszdmot. Az
ilyen betegek korilbelil 10-13%-a
esetében varhat6 6t éven beliil kréni-
kus lymphoid leukaemia (CLL) kiala-
kuldsa. CLL-ben szenveddk rokonai
kozt a betegség gyakrabban fordul
eld, mint az dtlagpopulacidban.
Ezekben az esetekben a gyakorlé
orvos feladata a beteg kovetése vér-
kép- és belgydgyaszati vizsgalattal.
Evente egy-két alkalommal indokolt
hematolégiai konziliumot is kérni.

— Ismeriink-e olyan kérfolyamatokat,
allapotokat, fertGzéseket, amelyek
onkohematoloégiai malignus betegsé-
gek kialakulasahoz vezetnek?

— Az onkohematoldgiai betegségek is,
méis malignus betegségek tobbségé-
hez hasonléan, 4ltaldban tébb 1épcsé-
ben, illetve t6bb tényez§ egyiittes ha-
tasira alakulnak ki. Valéban ismertek
olyan éllapotok, amelyek fennillisa
esetén a gyakorl6é orvosnak a beteg
gondozdsa sorin figyelemmel kell
lennie malignus hematolégiai beteg-
ség kifejlédésére s, ilyenek a kromo-
szémainstablitis (Down-kér, Fan-
coni-anaemia vagy ataxia teleangiec-
tasia), a velesziiletett vagy szerzett
immunhidnyos allapotok, az autoim-

mun betegségek, a sugir- és kémiai
expozicid, a virushordozés, a bakteri-
ilis fert6zés. A kronikus és az akut
myeloid leukaemia egyes eseteiben és
a myeloma multiplex kifejlgdésében
is szerepet tulajdonitanak a sugirex-
poziciénak. Kémiai drtalom (kérnye-
zeti vagy gyogyszeres) is elsésorban a
myeloproliferativ betegségek kifejls-
désében jitszik szerepet. Régota is-
mert a ndvényvéds szerek, a benzol
szerepe. Ujabban figyeltek fel arra,
hogy ilyen helyzetekben a non-
Hodgkin-lymphomék is gyakrabban
alakulnak ki. A topoizomeriz-II-
gitld vagy az alkildlé citosztatikus
eldkezelés hajlamosit akut myeloid
leukaemiira. Az immunrendszer de-
fektusai és az autoimmun betegségek
féképpen a lymphoid tipusii onko-
hematolégiai betegségekre (lympho-
méik, myeloma) hajlamositanak. Ha-
zai vizsgilatok sordn is igazolédott
példiul, hogy a Sjdégren-szindréma
miatt gondozott betegekben gyakrab-
ban alakul ki lymphoma.

Kiilonb6z8 bakterialis  infekcidk
szdmos lymphomaféleség kialakuldsa-
ban jitszanak szerepet. Az extrano-
dalis marginilis z6na lymphomajinak
gyomorra lokalizdlt formdja az esetek
egy jelent8s részében Helicobacter
pylori-eradikiciéval gyégyithaté, ami
indirekt médon igazolja a Helico-

J ESETTAR

A talstlyos — BMI: 40,625! —, 45 éves tehergépkocsi-vezetd
panaszai hirtelen kezd8dtek, erés jobbra hiizast érzett. Ko-
csijabol kiszallva megtintorodott, egyenstlyat vesztette,
akadozva beszélt. Hiromnapi pihenés utdn allapota nem-
hogy javult volna, de fekvé helyzetb8l mar csak nehezen
tudott felilni, beszéde egyre érthetetlenebbé vilt. Ekkor
értesitették a haziorvost, aki az észlelt stlyos ataxia,
nystagmus, dysarthria, valamint enyhe hemiparesis tiinetei
miatt, kisagyi térfoglalé folyamat gyantjaval ideggydgyd-
szati osztilyra utalta a fiatal férfit.

Elsg alkalommal 11 héten keresztiil vizsgaltak a beteget,
mikdzben neuroldgiai statusa folyamatosan rosszabbodott.
Laboratériumi leletei koziil kiemelendd a folyamatosan
emelkeds fehérvérsejtszam, a szérumhemoglobin- és vo-
rosvérsejt-siillyedés.

A hematolégiai konzilium nem zidrta ki a krénikus

myeloproliferativ betegség lehet8ségét, de nem tartotta va-
16szintinek, hogy ez a beteg jelenlegi allapotival 6sszefiig-
gésben van.

Hasi ultrahang-, koponya-CT- és -MR-vizsgalattal mér-
sékelt hepatosplenomegalidn, diffiz méjlaesion és mérsé-
kelt fokd cerebellaris atrophidn kiviil mast nem talaltak.

A felvetddott paraneoplasids eredet miatt a beteget bel-
gyogyészati osztilyra helyezték a primer tumor explori-
cibja végett, am az elvégzett vizsgilatok itt sem hoztak
eredményt.

Mindekézben a beteg allapota tovabb romlott, ataxidja és
dysarthridja is fokozodott.

Ot hénappal a betegség kezdeti tiinetei utdn egy, a jobb
lagyékhajlatban kialakult, lassan névekvé, fajdalmatlan nyi-
rokcsomé-konglomerdtum vezetett a helyes diagnézis fel-
allitasahoz. Lymphoma gyandjaval keriilt ismét kérhazba,
ahol a nyirokcsomé szovettani vizsgilata kevert sejtes
Hodgkin-lymphomat igazolt.

Sajnos, a megkezdett citosztatikus kezelés a beteg ideg-
rendszeri tiineteit csak ideig-6raig javitotta: az eltavolitott
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bacter pylori szerepét ezen lympho-
maféleség létrejottében. Borre lokali-
z4l6dé formdjaért a Borrelidt teszik
felelsssé.

- Van-e szerepe a virusfertozések-
nek vagy akdr az AIDS-nek a Hodg-
kin- és non-Hodgkin-lymphomak
el6fordulasaban?
— A virusfert8zéseknek van szerepiik a
lymphomék kifejlédésében, de leg-
tobb esetben nincs bizonyitva a koz-
vetlen és kizdrélagos Osszefiiggés. A
mai napig is egyediila HTLV1 (human
T-cell leukaemia virus type 1) virus az,
amelyrdl bizonyithaté, hogy T tipust
akut lymphoid leukaemidt okoz. Ez a
kérkép napjainkban csak Japanban je-
lent problémét a klinikai gyakorlat-
ban. Szdmos lymphoid malignitis ese-
tén kimutattdk, hogy bizonyos lym-
phomdkban bizonyos tipust virus
hordozésa szignifikdnsan gyakoribb
anélkill, hogy annak kozvetlen oki
szerepét bizonyitani lehetne. Ilyen a
cytomegalovirus, a hepatitis C-virus, a
humin herpeszvirus 8 (HHVS) stb.
Evtizedek 6ta kutatjdk az Epstein—
Barr-virus (EBV) oki szerepét, amely
legel8szor a Burkitt-lymphoma endé-
mids formajanal meriilt fel, ezt azon-
ban nem tudtdk igazolni.

Az EBV etiolégiai szerepe a klasszi-
kus Hodgkin-lymphomis esetek je-

lent8s részében is felvethetd. Ezt ha-
zal szerz8k magyarorszagi viszonylat-
ban is tapasztaltdk, mivel betegeik
majdnem felében EBV-asszociiciot
tudtak kimutatni.

Koriilbeliil 20 éves torténete sorin
nyilvanval6va lett, hogy AIDS-ben az
egyéb malignus kérképeken (példaul
cervixcarcinoma) kiviil a lymphoid
malignitdsok is halmozottan fordul-
nak el8. Ezért els6sorban a HIV-virus
okozta stlyos immunhiinyos allapot a
felelss. Erdekes médon bizonyos kli-
nikai entitdsok inkibb jellemzdek az
AIDS-re. Szinte kizdrélag B-sejtes
non-Hodgkin-lymphoma fordul elg,
és ezek a betegek gyakrabban EBV-
pozitivak. Esetitkben gyakori a koz-
ponti idegrendszeri lymphoma.

— A myeloma multiplex nem egysé-
ges betegség, ismeriink szoliter for-
makat is. Milyen gyogyulasi kilatasai
vannak az ilyen betegnek?

— A szoliter plasmocytoma a plazma-
sejt-dyscrasidk kdzé sorolhaté, az ese-
tek koriilbelil 3%-a tartozik ide. Je-
lentkezhet a csontban (ossealis for-
ma) és a szervezet birmely mas szove-
tében (sinusok, torok, tiidd stb.) ko-
riilirt tumorként (extraossealis for-
ma). Diagnosztizildsa 4ltaldban a md-
téti vagy a biopszids anyag szdvettani
vizsgilataval torténik. A szérumban

vagy a vizeletben nincs paraprotein,
vagy ha igen, akkor nagyon kis meny-
nyiségben. Részletes hematolégiai ki-
vizsgilds sziikséges annak bizonyita-
sara, hogy az adott beteg esetében a
szoliter plasmocytoma hitterében
nem myeloma multiplex all-e. A ki-
vizsgilds eredményétél fiigg a progné-
zis és a kezelés megvalasztisa. Szoliter
plasmocytoma esetén torekedni kell a
tumor sebészi eltdvolitdsira. Lokali-
san sugarkezelés sziikséges. A betegek
egy része tartésan meggyogyul, de egy
résziitknél — 10 év alatt 80%-uknal —
myeloma multiplex alakul ki. Ezért
minden ilyen beteg szoros kovetést
igényel. Hogy a szoliter plasmocy-
tomds beteg szisztémds antimyelomas
kezelése (esetleg) sziikséges-e, még
klinikai vizsgilatok tirgya.

— A malignus hematolégiai dagana-
tok 10%-at a myeloma multiplex te-
szi ki. Orokolhets-e ez a megbetege-
dés, és ha igen, mekkora a veszélye
az els6- és masodfokd rokonokban?
—Nincs bizonyiték, amely szerint a
myeloma multiplex 6rokletes beteg-
ség lenne. Vannak azonban olyan iro-
dalmi kozlések, amelyek szerint az
ilyen betegek elsé- és masodfoka
rokonsiga korében a betegség eld-
forduldsa meghaladja a normiélis po-
puldciéét. Ezekben az esetekben is

nyirokcsomé helyén, majd az ellenoldali inguinalis régio-

— Kommentar |

—

ban is Gjabb lymphoglandulik jelentek meg, majd fokoza-
tosan kialakult a betegség abdominalis, supraclavicularis és
hilaris manifeszticiéja is. A rendszeres id6kézdnként ké-
szitett EKG-felvételeken egy lezajlott inferior myocardialis
infarctus képe jelent meg. Kialakultak a bdrtiinetek, az alsé
végtagi oedemdk, a szemmozgisok egyre nehezebbé véltak,
és a korabban eltavolitott inguinalis nyirokcsomé helyén
sanguinopurulens folyadékot tartalmaz6 nyirokciszta kép-
z8dote. A fert8zés tovabb rontotta az immadr eredeti test-
stlydnak 40%-dra fogyott beteg allapott, mignem a beteg-
ség 30. honapjaban bedllt a halal.

(A bekiilds hdziorvos)

A paraneoplasias neurolégiai szindréma (PNS) oka, hogy a tumorral
kiizdé immunsejtek tévedésbdl az idegrendszert tamadjdk meg. A ké-
ros autoimmun folyamat az idegrendszer barmely részében kialakul-
hat egy olyan antigén ellen, amelynek a szerkezete részben vagy tel-
jesen azonos a daganatéval.

A szindréma néhany héttel-hénappal a daganat diagnézisa elétt je-
lentkezik. Gyakorisdgat 1/10 000 rakbetegre becsiilik. Leginkabb a
tiid6-, a petefészek-, az emlé- és a lymphoid tumorokra jellemzd.

A PNS diagnosztikdja az organikus idegrendszeri betegségek kiza-
rasan kivill az onkoneurdlis fehérjék elleni antitestek kimutatdsan
alapszik a beteg szérumabdl, illetve liquorabdl. Ezen antitestek jelen-
|étének a specificitisa meghaladja a 90%-ot, de sajnos a betegek har-
madaban nincsenek jelen.

PNS kialakulasa esetén a korszerd, a tumor korai felismerését lehe-
tévé tevd teljes test FDG-PET vizsgélat napjainkban a legmegfelel6bb
modszer.

Mivel a PNS immunmedialt betegségnek tekinthetd, kétféle terdpi-
as megkozelités lehetséges. ElsGdleges az antigénforrds megsziinteté-
se a malignus daganat kezelése révén, vagy a tiinetek mérséklése az
immunvalasz szuppresszidja révén kortikoszteroidokkal. A prognézis
a tumor gyodgyithatésagatol fligg.

prof. dr. Demeter Judit
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Belgyogyaszati Klinika, Budapest

Haéziorvosi forum LAM 2007;17(8-9):611-615.

613



a betegség megjelenése bizonyos
HLA-konstellicichoz (HLA-A9, -4C
komplex) volt kothets. Mis szerzsk
szerint a kdrnyezeti tényez8k szerepe
sem zdrhat6 ki a betegségnek a roko-
nok kozotti gyakoribb megjelenésé-
ben. Hazai szerz8k adatai szerint a
myelomds betegek rokonsiga kérében
tobb a tumoros beteg, de nem a
myelomas.

A lymphomékon beliil a kronikus
lymphoid leukaemia az a betegség,
amelynél a csalddi eléfordulds gyako-
risdga felveti az 6rokolhetSség lehetd-
ségét. Ezeknek a betegeknek a csalad-
jiban nemcsak maga a CLL, hanem 4l-
taliban a lymphoid malignitdsok, be-
leértve a myeloma multiplexet is, gya-
koribbak a populaciés értékekhez ké-
pest.

— A primer polycythaemia az eryth-
ropoeticus rendszer proliferacios
betegsége. Milyen esetekben sorol-
juk a haemopoeticus rendszer daga-
natos elvéltozasai kozé?

— A kérdésben hasznilt primer poly-
cythaemia elnevezés egy szokatlan
hibrid, mivel a kérdés vagy a primer
erythrocytosisra, vagy a polycythaemia
verdra vonatkozhat.

A kérdezs feltehetSen az olyan
erythrocytosisos éllapotra gondolt,
amikor a rutin klinikai vizsgalatokkal
kizarhatéak a szekunder erythrocy-
tosishoz vezet korképek (krénikus
obstruktiv tiid8betegség, egyes vese-
betegségek, tartés dohdnyzas stb.).

A primer erythrocytosis nem daga-
natos betegség. Akkor ll fenn, ha egy
betegnél a vordsvérsejtszdm-emelke-
dés hitterében nem taldlunk kivélto
okot. Ilyenkor az erythropoetin-re-
ceptoron bekdvetkezett muticié mi-
att fokozott az erythropoetin irdnti
érzékenység, és ez magyardzza a pri-
mer erythrocytosist. El6fordul csaladi
halmozédis. A gyermekkori szekun-
der erythrocytosis  kivizsgilisihoz
hozzatartozik a hemoglobinvarians je-
lenlétének a kizdrasa is.

A polycythaemia vera elnevezést ki-
zarblag a nagyobb vorosvértest- és he-
moglobinértékkel jir6 daganatos be-
tegségre hasznaljuk. Ebben a spleno-
megalidval és sokszor fiirdés utdn je-
lentkez8 kinzé bdrviszketéssel, tgy-
nevezett aquagén pruritussal jiré kro-
nikus myeloproliferativ betegségben
gyakori a leukocytosis és a thrombo-
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cytosis is. A diagnézis felallitisihoz a
WHO iltal elfogadott kritériumrend-
szert hasznaljuk. Polycythaemia ve-
raban a csontvel&ben pancytosis ész-
lelhetd, vagyis a proliferdcié mindhi-
rom sejtsort érinti és autondém (ndve-
kedési faktortdl fiiggetlen) jellegli. A
polycythaemia vera eseteinek t6bbsé-
gében szerzett genetikus elvéltozis
(klondlis  kromoszéma-rendellenes-
ség) és JAK 2 V617 F mutici6 is ki-
mutathaté (az utébbi a PV-esetek
80-95%-aban jelen van).

— Primer polycythaemias fiatal férfi
betegem betegségét két évvel ezelGtt
diagnosztizaltak. Ezt megel6zGen
egy évvel vesztették el par honapos
csecsemdjiiket SID (hirtelen csecse-
mdéhaldl) kovetkeztében. Elgfordul-
hatott-e a gyermeknél a haemo-
poesis valamilyen zavara? Mik a ha-
zaspar esélyei tjabb gyerekvallalas
esetén?

— Amennyiben a csecsem&nél nem ta-
laltak vérképeltérést, akkor nila nem
kellett szdmolni vérképzési zavarral.
Ami pedig a hdzaspar Gjabb gyermek-
véllalasi esélyeit illeti, t6bb szempont-
ra kell figyelemmel lenni. Egyik példa-
ul az, hogy a férjnél polycythaemia
vera betegség all-e fenn vagy primer
erythrocytosis. Az egyik daganatos, a
mésik nem daganatos betegség. Tudni
kell azt is, vajon a férj részesiilt-e an-
tineoplasztikus kezelésben, jelen eset-
ben példiul szedett-e hydroxyuredt
(Litalirt), amely a nemzetkozi és hazai
irdnyelvek szerint is a polycythaemia
vera citoredukciés kezelésének elss-
ként vélasztand6 szere. Barmilyen an-
tineoplasztikus szer kedvez&tleniil hat
ugyanis a nemz8képességre, st, eset-
leg magzatkirosodist is okozhat.

Régota ismert a polycythaemia vera
csalddi halmozédisa, de el6fordulisa
nagyon ritka. A genetikai tudomény
jelen 4lldsa szerint a hajlam 6roklédik,
de a betegség kifejlddéséhez 1j, szer-
zett szomatikus mutdcié fellépése
sziikséges.

SID-ben szdmos potenciélis geneti-
kai hajlamosité tényezs, kiilonbozg,
elsésorban a zsir- és szénhidrit-anyag-
cserével kapcsolatos muticidk és poli-
morfizmusok szerepét vizsgaltak, vala-
mint az 6roklstt hossza-QT-szindré-
mét 1s az esetleges hajlamosité ténye-
28k kozé sorolték, de hematolégiai vo-
natkozdst adat szerepe nem meriilt fel.

- 1d6s férfi betegnél reumas pana-
szok kapcsan végzett laboratériumi
vizsgalat soran deriilt fény krénikus
lymphoid leukaemidjira. Evek 6ta
gondozas alatt all, a hematolégus ki-
zarélag Milurit-terapiat javasolt. Fe-
hérvérsejtszama folyamatosan 16-
20 G/I kozott van. Megfelel6-e a fen-
ti kezelés?

— Az 1d&s, kronikus lymphoid leukae-
mids beteg kezelésének megitélése a
betegség elSrehaladottsigitol fiigg.
CLL-ben a fehérvérsejtszdm dnmaga-
ban nem jelzi a klinikai stddiumot. Ha
a CLL-es betegnél a leukocytosison
—amely feltehet8en dént&en lympho-
cytosis — kiviil sem lymphadeno-, sem
hepatosplenomegalia nem észlelhetd,
a beteg nem anaemids és nem throm-
bocytopeniis, akkor a betegsége korai
stidiumba sorolhat6, amelyben a vér-
haté talélés 15 év feletti.

A fenti beteg CLL-jét a hematolégus
nem kezeli aktivan, dgynevezett ,fi-
gyel6 virakozads” zajlik jelen esetben.
Ez a stratégia természetesen megkove-
teli a beteg szoros hematolégiai kdve-
tését. Ezt a Magyar Hematoldgiai Tér-
sasdg és szakmai kollégiuma dltal pro-
tokollokban lefektetett irdnyelvek fi-
gyelembevételével a hiziorvos is végez-
heti, de a kezelésre vonatkozé dontése-
ket hematolégiai centrumokban kell
meghozni.. Az allopurinol- (Milurit-)
kezelés indikdciéja vélhetSen a szekun-
der hyperurikaemia vagy annak meg-
elézése.

— Milyen reményekkel kecsegtet az
gssejtkezelés a hematolégiai beteg-
ségekben? Teljes gyégyulas varhato
tdle vagy csupan a tidlélés meghosz-
szabbitasdra szamithatunk?
— Ossejtkezelést végezhetiink a beteg
sajit &ssejtjeivel, ez az antineoplasz-
tikus kezelés d6zisanak emelését teszi
lehet6vé. Ezt nevezziik autolog8ssejt-
transzplanticiénak. A kezelés tortén-
het HLA-identikus rokonbél vagy
csalidon kiviili személybdl szarmazé
anyaggal is. Ezt nevezziik allogén-
8ssejt-atiiltetésnek. Ebben az esetben
a terdpids hatds az antineoplasztikus
szerek dézisemelésének lehet8ségén
kiviil a graft versus host reakciénak a
hematolégiai malignitdsra gyakorolt
eradikdciés hatdsiban is megnyilvanul.
Az autoldg 8ssejt dtiiltetésével az
onkohematolégiai  betegségekben a
konzervativ kemoteripids kezeléshez
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képest nagyobb arinyban érhets el
betegségmentes allapot. Ezt az eljarast
elsgsorban Hodgkin-lymphoma, bi-
zonyos non-Hodgkin-lymphomak és
myeloma multiplex meghatirozott
eseteiben alkalmazzdk. A betegség-
mentessé tett személyek esetében a
talélés altaliban hosszabbodik, és
mindenképpen javul az életmindség,
de végleges gyogyulasrol ritkdn lehet
beszélni. Allogéndssejt-atiiltetésen at-
esett betegek kozott mar szamottevs
arinyban van teljesen gydgyult. A
végleges eredményt azonban lerontja
a beavatkozissal jiré relativ magas
mortalitdis. A HLA-rendszer egyre
jobb megismerése és a timogaté keze-
lések fejlsdése kovetkeztében a mor-
talitds ugyan csokkent, de az indikdcié
felallitasanal a mai napig szamolni kell
vele. Az allogénéssejt-atiiltetést ma-
napsig leggyakrabban akut leukae-
midkban alkalmazzik. Bizonyos for-
méiban (példdul akut promyelocytas
leukaemia, az Ggynevezett common
akut lymphoid leukaemia) azonban
ma mér nincs erre sziikség, mert a
vizsgilomédszerek és a gyogyszeres
kezelés fejlsdésével az Gssejtitiiltetés
nélkil is szdmottevd arinyban érhetd
el végleges gyogyulds. Koriabban az
allogén@ssejt-atiiltetés mérfoldkovet

jelentett a krénikus myeloid leukae-
mia végleges gydgyitdsiban, viszont
az tugynevezett molekuldris szinten
haté antineoplasztikus gyégyszerek;
példaul az imatinib (Glivec) megjele-
nése feleslegessé tette elsé vonalbeli
alkalmazasit. Az 8ssejtkezelés hatdsa-
nak tanulminyozisa szimos onkohe-
matolégiai betegségben még a klinikai
vizsgalatok fazisaban van. Nagy nem-
zetkdzi tanulményok hivatottak el-
dénteni, hogy melyik betegségnél mi-
lyen tipust &ssejtkezelést a betegség
milyen stidiumaban célszerd alkal-
mazni. Az egyre Gjabb molekuldrisan
haté gy6gyszereknek a mindennapi
gyakorlatba torténd bevezetése vi-
szont gyorsan médosithatja az ssejt-
kezelések jelenlegi indikéiciojit.

— Mediastinalis besugarzast kovetd-
en milyen gyakorisaggal kell szivere-
detli szovddményekkel — coronaria-,
billenty(ibetegség — szamolni, és mi-
kor kell szamitani a felléptiikre?

— A mediastinumot is érint8 lympho-
mik kezelésében sokszor szerepel a
kurativ dézist sugirterdpia. Ennek
kovetkeztében a hosszan tuléls és
esetleg végleg gyogyult betegeknél
szamolni kell a sugdr késsi cardialis
szovédmeényeivel. Eléforduldsuk gya-

korisdga néhiny szdzalék. A sugar ka-
rosithatja a pericardiumot, a myocar-
diumot és a koszorus ereket. A kiro-
sodas helyétsl fiigg&en a szov8dmény
nem fert8zéses pericarditis, ritmusza-
var, atrioventricularis blokk képében
nyilvinul meg, ritkdn pericardialis tu-
mor is keletkezhet. A szivszovsd-
mények koziil a pericarditissel kell
leginkabb szdmolni, de ennek az
eléfordulidsa is csak 2% koriili. A mi-
nél pontosabb besugirzastervezéssel
lehet a szév8dmények szdmit csok-
kenteni. A fejlett technika segitségé-
vel végzett sugirteripia jelentdsen
csokkentheti a szivet ért sugirdézist
(intensity-modulated radiotherapy).

- GIST-es (gastrointestinalis stroma-
tumor) betegem tagja a CML- és
GIST-betegek Egyesiiletének. Mi kap-
csolja Ossze a két betegséget, hogy
egy egyesiiletbe tomoriilnek a tag-
jai?

—A GIST-et a CML-lel (krénikus
myeloid leukaemia) az kapcsolja 6ssze
— s ezéltal a két betegségben szenvedd
betegek azért tomoriiltek egy egyesii-
letbe —, mert mindkét betegséget
ugyanazzal a molekularisan célz6, da-
ganatellenes tirozinkindz-gitlé gyégy-
szerrel, az imatinibbel kell kezelni.

Tisztelt Olvaséink!

Viarjuk  irdsaikat  Esettdrunkba!
Nem ,tokéletes” esetismertetések-
re szamitunk, egyrészt azért, mert a
terjedelem korldtozott, masrészt
azért, mert az egészségiigy minden-
napjai eltérnek az elvekben megfo-
galmazott idedlis helyzetektsl. A
koértorténetek bemutatdsival ebben
a rovatban nem a szakmai irdnyel-
vek hi tikroztetése a célunk, ha-
nem hogy szembesitsitk a megvalé-
sult gyakorlatot a szakmai elvéri-
sokkal.

Az optimailis terjedelem hozzédve-
t8leg 2-3000 karakter, azaz egy-mas-
fél kéziratoldal. Szivesen kozliink il-
lusztricioként egy-két képet is, a be-

VARJUK KERDESEIKET ES ESETLEIRASAIKAT!

teg identifikdldsira alkalmas adatok
mell&zésével.

A bekiildott esetleirdsokat szer-
kesztve, a szerz8 neve és cime nélkiil
tesszitk kozzé.

dr. Kramer Imre
rovatvezetd

Kérjiik, hogy leveleiket az aldbbi
cimre kiildjék:

DR. KRAMER IMRE

Postacim: Lege Artis Medicinae,
1539 Budapest, Pf. 603.

E-mail: haziorvosiforum@lam.hu

Tervezett témdk és szakértbik:

A gasztroenterolégiai sebészet
Gjabb lehet&ségei és hatarai,
prof. dr. Jakab Ferenc
Incontinentia,
prof. dr. Romics Imre,
prof. dr. Rdkéczi Istvan
Kardiolégia: szivelégtelenség,
dr. Czuriga Istvdn

A wvdlaszok a felkért szakemberek
egyéni szakmai tapasztalatdt és véle-
ményét titkrizik.
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