Hematologia
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A hematologia aktualis kérdései a gyakorlatban I.

Az tjabb vizsgdlé modszerek és
kutatasok eredményeként jelentGs
el6rehaladas tanui lehettiink a hema-
tologia tertiletén is az utobbi években.
A fejlédés kovetkeztében azonban
olyan adattomeg gyftilt 6ssze, amely
meg a szakember szdmara is csak
igen nehezen tekinthet6 at. Még ke-
vésbé varhato el a csaladorvostol,
hogy ebbél kihdmozza a szamara fon-
tos informaciokat. Ezt pedig akkor is
fontosnak tartjuk, ha a hematologiai
megbetegedések jelentds részének ke-
zelése arra specializalédott centru-
mokban térténik, mivel csak ott adot-
tak a korszerii diagnosztika és tera-
pia objektiv és szubjektiv feltételei.
Ugyanakkor a hematologiai betegse-
gek nagy részét a csalddorvos is ké-
pes helyesen felismerni és kezelni, és
emellett fontos szerepe van a centru-
mok altal ellatott hematologiai bete-
gek egyéb, mindennapi problémadja-
nak megoldasaban. E betegeknek
ugyanis szdmos egyéb panasza és
mas betegsége is lehet, amelyek gyo-
gyitasa a csalddorvosra héarul. Ezért
tartjuk hasznosnak a hematoldgiai
alapismeretekbe agyazva a legfonto-
sabb tjabb informacidk attekintését,
kiilon is felhivva a figyelmet a praxis-
ban leggyakrabban felmeriil6 kérdé-
sekre.

Anaemidk

A be‘reg vérszegénységeére sulyos
esetben mar a megtekintésekor gyana-
kodhatunk: a sapadt bér, halvany
kotohartyak arulkodhatnak a hemog-
lobinszint nagyfoku csokkenésére. Az
anamneézis, a fizikdlis vizsgélat és az
alapveté laboratoriumi tesztek (kvan-
titativ és kvalitativ vérkép, bilirubin
stb.) rendszerint mar az anaemia pon-
tosabb kortlhatarolasat is lehetévé
teszik. Ha a vérszegénység hirtelen
alakul ki, az rendszerint vérvesztés-
sel all kapcsolatban (melaena,
'intraabdominalis vérzés stb.), melyek
megsziintetése tobbnyire stirgGs inté-
zeti beavatkozast igényel. A lassab-
ban kialakul6 vérszegénység oka is
gyakran okkult vérzés (hyper-
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menorrhea, gasztrointesztinalis tu-
mor stb.), amikor a vérképzés fokozé-
dédsa nem tud lépést tartani a fokozott
vérvesztéssel. A leggyakoribb eléfor-
dulasu vashianyos anaemia is féleg
azért alakul ki a menstrudcios korban
lévé nékon, mivel a szervezet csak
igen kis mértékben képes fokozni a
vasfelszivodast, ami még a fiziologi-
as viszonyok kozt is alig elegend6 a
vesztett vas potlasara. A vashiany ki-
alakulasahoz persze hozzajarulhat
az is, hogy a bélb6l nem szivodik fel
elegend6 mennyiségti vas. Ennek az
lehet az egyik oka, hogy a taplalék-
ban eleve kevés a felszivodasra képes
vas. A csak novényi eredeti taplalé-
kot fogyasztok (vegetaridnusok) ese-
tében nemcsak az a baj, hogy kevés
vasat tartalmaznak az elfogyasztott
ételek, hanem a benniik 1évé kelat-
képzEk (tanndtok, oxalatok stb.) old-
hatatlan komplexet képeznek a vas-
sal, és igy lehetetlenné teszik annak
felszivodasat. A kovetkezményes vas-
felszivodasi zavar miatt a gyomor
csokkent sosavképzése is oka lehet a
sideropenids anaemia kialakuldsa-
nak. A csaladorvos feladatat képezi a
gondozasa alatt allé fiatal n6knél a
vasanyagcsere figyelemmel tartdsa,
kiilonosen a terhességre vallalkozok
esetében. A terhesség alatt ugyanis
jelentGsen megné a vassziikséglet (a
magzat és a placenta vasellatasanak
biztositasa miatt). Ezért mar a terhes-
séget megel6zGen gondoskodnunk
kell a vasraktérak telitésérdl, mert ez
amar kialakult graviditas idején ora-
lis keészitmeényekkel olykor komoly
gondot okoz. A passziv diffiziéval
konnyen felszivodo két vegyértéki
(ferro™) vaskészitmények gyakran jér-
nak gasztrointesztinalis panaszokkal
(hanyas, hasmenés stb.), melyek egy-
részt megakadalyozzak a vasfelszivo-
dast, masrészt sulyosbitjak a kinzo
hanyingert. A harom vegyértéki
(ferri*) vaskészitmények esetében a
fiziologias mechanizmussal torténik
avas felszivodasa, igy joval ritkabbak
a mellékhatasok is, azonban a limi-
talt adszorbcidjuk miatt mar nehezeb-
ben tolthetSk fel a terhesség alatt a
vasraktdrak. Erre kiilonosen ismétel-
ten sziil6 asszonyok esetében kell
gondolni, mert az el6z6 terhesség(ek)
alatt csaknem bizonyos, hogy kitiriil-
tek a vasraktarak. A menstrudcios

korban 1évé nék vashidanyos vérsze-
gényscgérodl azért tartottuk fontosnak
bévebben is széIni, mivel a jelenlegi
gvakorlat szerint a sideropenias
anaemia rendszerint mar a fennallo
terhesség idején, a terhesgondozas
alatt dertil ki'. Ez pedig azért veszé-
lyes, mert a magzati retarddcio egyik
oka az anya vashidnya a terhesség
korai szakaban®. Azt is val6szintinek
tartjak, hogy az anya vashianya ki-
hata megsziletendd gyermek késéb-
bi életére is, amenynyiben ez a
hypertonia-betegség kialakulasanak
egyik valoszin(isits tényezdje’. A vas-
hiany enyhébb foka, az tin. latens vas-
hiany is el6idézheti ezt az allapotot.
A latens vashidnyban még normdlis
a vér hemoglobinszintje, vagyis a be-
teg még nem anaemias, de a szérum-
vas értéke alacsonyabb a normalisndl
¢s a vasat szdllité vérfehérje (transz-
ferrin) vastelitettsége is csokkent.
Tekintstik alapszabdlynak, hogy
vaskészitményt csak akkor adjunk, ha
valoban fennall a vashiany. Ha az le-
hetséges, akkor elGszor annak okat
kell megsziintessiik (hormonkezelés
hypermenorrhea esetén, ulcus terdpia
stb.), mert csak ezutan van remény
szubsztiticié révén a vasanyagcsere
normalizaldsara. Sideropenids anae-
mia latszatdt keltheti a kronikus gyul-
ladésos folyamatokat (pl. rheumatoid
arthritis) kiséré vérszegénység, amely-
ben szintén alacsony a szérum-vas,
de a transzferrin vastelitettsége inkabb
fokozott. A vashidny-anaemidra em-
lékezteté morfoldgiai képpel (mikro-
cytas hypochrom anaemia) jarhat a
hemoglobinképzés orokletes zavara,
a thalassaemia minor, amely hazank-
ban is el6fordul. [lyenkor az emelke-
dett szérum-vas értéke vezethet a he-
lyes diagnozishoz. A vasterdpia ezek-
ben az esetekben kéros, hiszen a kli-
nikai tlinetek jelentds része thalas-
saemiaban a fokozott vasraktarozas-
sal all 6sszefliggésben csakigy, mint
a haemochromatosisban, melyet a vas
korosan fokozott felszivodasa (és ta-
roldsa) okoz. A ma sem teljesen tisz-
tdzott kéroku haemochromatosis a
kozhittel ellentétben nem tartozik a
ritkasagok kozé. A tiinetei azonban
sokaig rejtve maradnak, ajellegzetes-
nek tartott bérelvaltozas és a cukor-
betegség (,bronzdiabetes”) csak a ké-
sei szakban jelentkeznek. Gyakran lép
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fel azonban koran gyulladas a kéz
kisiziileteiben, ami elGsegitheti a fel-
ismerést.

A vaskészitmények adasdt tehat
nem végezhetjiik ,,vakon”, azt a vér-
kép vizsgalatan kiviil meg kell el6z-
nie a szérum-vas és a transzferrin
vastelitettsége (vaskoté-kapacitas)
vizsgalatanak. Fontos koriilmény az
is, hogy a latens vashiany vérszegény-
ség nélkiil is komoly klinikai pana-
szokkal jarhat, hiszen a vas az ideg-
rendszer mlikodéséhez is szlikséges,
a kell6 potlas emiatt is fontos. A neu-
rotikusnak imponalé panaszok mo-
gott gvakran valdjaban latens vashi-
any hiizédik meg, amit természetesen
nem nyugtatokkal, hanem vaskészit-
meényekkel kell gyégyitani. Fontos
szempont még az is, hogy a vashiany
tisztazasa terhességben mar nem egy-
szer(i feladat, még specialis laborato-
riumi vizsgélatok (se-ferritin stb.) is
félrevezetdk lehetnek; ezért mar a ter-
hesség el6tt torekedjiink a vasanyag-
csere felmérésére és sziikség esetén a
potlas megkezdésére.

Korabban szinte egyenléségjelet tet-
tiink a megaloblastos anaemidk és a
B vitamin (cobalamin) illetve a
folsav-hiany kozt. Az utébbi években
azonban jelentésen megvaltozott a
szemléletiink, mivel vilagossa valt,
hogy e tényez6k mérsékelt, de hosz-
szan tarté hianya szamos korallapot
el6idézgje lehet anélkiil, hogy a
megaloblastos anaemidkra jellemzd
morfolégiai kép (macrocytosis, hyper-
segmentalt neutrophilok, macro-
thrombocytak stb.) kialakulna. ElsG-
sorban a kardiovaszkularis megbete-
gedések patogenezisében bizonyitot-
tak a homocystein szerepét, melynek
anyagcseréje Osszefiigg a B , vitamin-
nal és a folsavval. A hyperhomo-
cysteinaemia érfal karosito, athero-
thrombosist el6idéz6 szerepét ma mar
szamos tanulmany bizonyitja. A
homocystein a taplalékkal felvett
methioninbél képzadik, elbontdsa két
uton (transz-szulfurdlds és reme-
tilalas) megy végbe. E folyamatokhoz
a megfelelo enzimeken kiviil B, B,
vitamin és folsav sziikséges. A hyper—
homocystemaemlat tehat genetikai
okok és az emlitett vitaminok hianya
(rendszerint egymassal kombinaléd-
va) valthatja ki. A B,, vitamint a szer-
vezetnagy mennylsegben raktdrozza,
ezért a taplalékbol valo teljes elvonds
utan is csak tobb év utan vezet
megaloblastos anaemidhoz a hidnya.
A folsav tartalék csak honapokra ele-
gendd teljes megvonds esetén, a mi

viszonyaink kozott leggyakrabban
idGs alkoholistakon kell folsav-hidny
kialakulasaval szamolni. Ez fGleg a
téli honapokban fordulhat el§, ami-
kor a folat-sziikségletet fedez6 zold-
ségtélék csak minimalis részét képe-
zik a taplaléknak.

Az idegrendszer normél miikodé-
séhez mind a B, vitaminra, mind a
folsavra sziikség van, igy a relativ hi-
anyuk a vérképzdszervi elvaltozasok-
tol fliggetlendil is okozhat tiineteket
(depresszio, ingerlékenység, alvasza-
var, hallucinaciok stb.). Ezeket a tii-
neteket gyakran a beteg koraval vagy
érelmeszesedésével hozzak osszefiig-
gésbe. Egyes megfigyelések szerint a
neurologiai szimptomaék sulyossdga
forditott (!) aranyban van a haema-
tocrit értékével, igy az anaemia alap-
jan nehezen lehet az idegrendszeri
tiinetek valodi okat kitaldlni*. Egyes
vizsgalatok szerint id6s korban a B,
vitamin szintje az egyének 40%- aban
anormalis szint alatti, ami f6leg a fel-
szivodas zavardval, olykor immunfo-
lyamatokkal magyarazhatd. Ezeknek
az adatoknak a tiikrében ma mar ke-
vésbé tartjuk tilzo polipragmazianak
idGs embereknél a multivitamin-ké-
szitmények rendszeres szedését. Ezek
a gyogyszerek rendszerint olyan nagy
mennyiségben tartalmazzak a B, vi-
tamint is, hogy az diffuzié révén ak-
kor is a keringésbe jut, ha felszivoda-
si mechanizmusok (pl. intrinsic-factor
hiany miatt) nem mukodnek.

A chronikus myeloid leukaemia
kezelésének 1j modszere

A rosszindulati vérképzdszervi
betegségek kezelésében a citoszta-
tikumok alkalmazdsa évtizedek ota
standard szerepet kapnak. Az utobbi
évtizedben a diagnosztikus eljarasok
tejlédése, a molekuldris biolégiai fo-
lyamatok mind pontosabb feltérképe-
zése nagy segitséget nytjt a betegsé-
gek teljes pathomechanizmusanak
megismeréséhez.

A chronikus myeloid leukaemia
talan az egyik legtobbet vizsgalt terii-
let. Az els6 daganatos betegség volt
40 éve, ahol a kromoszéma abnor-
malitds (Philadelphia kromoszéma)
koroki szerepe bizonyitottd valt. A 9-
es és 22-es kromoszéma reciprok
transzlokacidja soran létrejove fuzi-
6s gén (BCR/ABL) olyan fehérjét ter-
mel, mely tirozin kindz aktivitassal
bir’. Ez a tulajdonsag felel6s a sejtek
proliferacios keszsegeer’t és a csokkent
apoptozis jelenségéért. A betegség ke-
zelésének stratégidja az elmuilt évtize-

dekben igen sokat valtozott. A 70-es
években a hydroxyurea jelentett 4tto-
rést az addig alkalmazott busul-
phanhoz képest, mig a 80-as években
az interferon bevezetése adott lehet6-
séget a betegek tulélésének novelésé-
hez’. Ezen id6szakban tisztdzodtak —
amadig egyetlen kurativnak tekinthe-
t6 modszer — az Gssejt atiiltetés alkal-
mazéasdhoz és eredményességéhez
sziikséges feltételek is. Természetesen
ez az egyebkent nem kevés mortali-
tassal (15-30%) is jaro eljaras csak a
betegek kb. 20%-anal alkalmazhato,
igy a fennmarado esetek gyogyszeres
kezelése tovabbra is kihivast jelent.
Az 1j terapias modszerek kifej-
lesztése a megismert cellularis me-
chanizmusok kiilonb6zé lépéseire
alapultak. Ezek koziil az a specifi-
kus gétloszer hozta meg 2001-ben
azt a klinikai attorést, amely a Phi-
ladelphia pozitiv chronikus mye-
loid leukaemiédban a kéros fehérje
termel&dését akaddlyozza meg. Az
imatinib hatéanyagu szert a klinikai
vizsgélatok bevezetése soran STI-
571-nek (signal transduction inhibi-
tor) nevezték el, utalvan a mechaniz-
mus jellegére. A tirozin kindz enzim
specifikus, szelektiv gatldsa meg-
akadélyozza a leukémidas sejtek
proliferaciojat’. Elénye, hogy a szer-
vezet normdlis sejtjeinek tirozin
kindz enzim aktivitdsat alig befolya-
solja. A gyogyszer klinikai kiprobé-
lasanak 3-4 éve alatt azok a kroni-
kus fazisban lévé betegek, akik in-
terferonra refrakternek bizonyultak,
csaknem 90%-a kertilt komplett he-
matologiai remisszioba. Az esetek
egy harmaddban komplett citogene-
tikai valasz (Philadelphia kromo-
szoma negativitas) is megfigyelhe-
t6. Igen biztat6 volt az is, hogy a
mar acceleralt fazisba kertiilt betegek
is j6 hematologiai valasz készséget
mutatnak, st 20%-uk ismét kroni-
kus fazisba hozhaté®. A szer szdjon
at szedhet6 és a napi dozistol flg-
gden napi 1x vagy 2x-a adagra el-
osztva alkalmazhato. A mellékhata-
sok koziil a hasmenés, 6déma, he-
patotoxicitds, izomgorcsok megjele-
nése emlithets, de mértékiik altala-
ban nem silyos. A myelosup-
pressios mellékhatas az esetek tobb-
ségében atmeneti, de szoros
vérkép-ellendrzéssel, sziikség ese-
tén a gyogyszer atmeneti kihagya-
saval a stlyosabb tiinetek megel6z-
het6k. Ugy ttinik az eddigi biztat6
eredmények alapjdn, hogy ez a szer
sem gyogyitja meg véglegesen a be-
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tegséget, talan csak féken tartja, de
hosszabb tavi kovetés sziikséges
egyéb kovetkeztetések levondsahoz.
Mar folynak azok a vizsgalatok is,
amelyek az STI-571 mellé egyéb
gyogyszerek (interferon, cytosin
arabinosid) kombindaldsanak hata-
sossagat kutatjdk. A diagnozis fel-
allitasat kovetden a legujabb terdpi-
as ajanlasok, akiknél Gssejt atilte-
tés nem jon szoba, szerves részét ké-
pezi az interferon mellett az STI-571.
Hazankban mar torzskonyvezték.

Thrombocytosisok

A gépi vérkép automatik beveze-
tése a kiilonbozé cytosisok kérosnak
torténd érteékelése differencidldiag-
nosztikai nehézségek elé dllithatja az
alapellatdsban dolgozé orvosokat.
Meérsékelt leukocytosist gyakran ész-
lelni gécos betegség vagy heveny
gyulladas kisérd ;elekent Ilyenkor
fontos a kézi, minéségi vérkép elvég-
zese is, amely az esetleg mar periféri-
an megjelend koros sejtek meglétét
vagy hianyat igazolja. Bizonyos ese-
tekben a kontroll vizsgélatok a folya-
mat normalizaléddsat mutatjdk az
antibiotikus kezelést vagy a goc-
talanitast kovetGen. Az emelkedett
thrombocyta szam (> 450G /1) is az
esetek tulnyomo tobbségében (kb.
80%) reaktivnak mindésithetd. A min-
dennapi gyakorlatban nem ritka,
hogy azonnal primer hematolégiai
betegségre gondolnak, pedig elébb
egyeb okok keresése indokolt. Termé-
szetesen, hacsak nem extrém érték-
rél van szo6 (1000G/1 feletti), itt is az
»egy verkép nem vérkép” szemlélet
hangstilyozando.

Reaktiv thrombocytosis oka lehet:
vérvesztés, vashiany, heveny vagy
idilt gyulladas (pl. M.Crohn, colitis
ulcerosa), lépeltavolitas és daganatos
betegség is. Ha a thrombocytosis ere-
deteként ezek kizarhatok, akkor java-
solt hematoldgiai szakrendelésre tor-
ténd iranyitds, ahol a crista biopszia
¢€s a molekularis biologiai vizsgala-
tok elvégzése igazolhatja a myelo-
proliferativ betegséget.

Immunszuppresszio

Az onkohematologiai betegségek
nagy része citosztatikus kezelés nél-
kiil is antitest hianyos allapotot okoz-
nak, ezt a kemoterdpia csak tovabb
rontja. Azok a betegek, akik ilyen ke-
zelésben részesiilnek, fokozottabban
veszélyeztetettek a fertézésekkel szem-
ben. Az autoimmun betegségek keze-
lésének része a kortikoszteroid, amely

gatolja a neutrophilek, macrophagok
és a lymphocytak bejutasat a gyulla-
das teriiletére. Ennek kovetkezménye
lehet latens tuberculosis reaktivaloda-
sa, valamint gombafert6zések (Can-
dida, Aspergillus) kialakuldsa. A
humoralis immunitas karosodasa a
bakteridlis fert6zéseknek (pl. pneu-
mococcus) kedvez, mig a cellularis
immunitds hidanyanak esetén a viru-
sos (pl. herpes zoster, cytomegalo
virus) és a gombas fertézések (pl.
Candida, Crytococcus) jelenthetnek
akar életveszélyt a beteg szamara, ha
nem kezdddik el id6ben a kezelés. Bi-
zonyos kemoterdpias protokollok
profilaktikusan tartalmaznak kiilén-
b6z6 antibiotikus és antimikotikus
szereket éppen a fentiek miatt. Lazas,
immunszupprimalt beteg esetén min-
denképpen javasolando empirikus,
széles spektrumu antibiotikum ada-
sa a klinikai képtdl fliggden és szoros
ellen6rzés sziikséges egyéb feliilferts-
z6dések korai felismerésére is. Gya-
kori, hogy Gram pozitiv vagy negativ
baktérium fert6zés lép fel virusferts-
zést kovetden felsSléguti hurut kap-
csan. Néha egy-két nap idéveszteség
elegendé az allapot stilyosbodasanak
kialakuldsahoz, mely akar hospi-
talizaciot is igényelhet.

Fert6zéssel szembeni fogékonysa-
got jelent a splenectomia (akar ITP
kezelése vagy traumas ok miatt) vagy
a funkciondlis asplenia (lépvéna
trombazis) is. Ezekben az esetekben,
még ha volt is preoperativ vak-
cinacio, a bakteridlis fertGzések néha
orak alatt sokkos allapotot tudnak
okozni, ezért azonnali antibiotikus
kezelést igénvelnek Az GsziidGszak-
ban kiilonosen népszerd aktiv (pl
influenza, pneumococcus elleni vé-
déoltas) és passziv immunizacié al-
kalmazasa a csokkent védekezs me-
chanizmussal rendelkezd betegeknél
nem mindig nyujt megel6zést, sét
egyes esetekben artalmas is lehet,
ezért javasolt mindig a kezelGorvos-
sal vagy infektologussal torténd kon-
zultécio.

Lymphoproliferativ betegségek

A chronikus lymphoid leukémi-
as esetek 75%-a 65 év felett kertil di-
agnosztizalasra. A férfiak korében
kétszer gyakrabban el6fordulé beteg-
ség kezdete tobbnyire lappango és
sokszor mas célbdl torténd vérvétel
kapcsan keriil felismerésre a lympho-
cytosis. Maskor a tiinetmentes beteg-
nél a generalizélt lymphadenopathia
vagy splenomegalia hivhatja fel a fi-

gyelmet a korkép kialakulasara. Bizo-
nyos esetekben viszketd, foltos elval-
tozésok a cutan lymphomak differen-
cialdiagnozisat teszik sziikségessé.
Nemritkan kisér6 immunthrombo-
cytopenia (ITP) vagy autoimmun
haemolytikus anaemia (AIHA) okoz-
ta tiinetek viszik a beteget a csalador-
voshoz. Ez utdbbi esetekben természe-
tesen a diagnozist kovetéen azonnali
kezelésre — szteroid és/vagy cyc-
lophosphamid — van sziikség. Elére-
haladott stddiumban a szupportacié
része lehet a valasztott vorosvértest
koncentratum és a thrombocyta
szuszpenzio addsa. Az esetek na-
gyobb részében azonban altalaban
csak progresszio esetén indokolt a
kezelés, néha évekig nem is keriil ra
Sor.

A betegek kb. 25%-dban hypo-
gammaglobulinaemia okozza a gya-
kori fertézések el6forduldsat. Ha
neutropeniat talalunk lazas allapot
kapcséan, antibiotikus kezelést kell
miel6bb alkalmazni, hogy a fertGzés
stlyosabba valdsat megel6zziik.
Igen gyakori a herpes zoster megje-
lenése is, mely rendszerint j6l rea-
gal acyclovirre. A rendszeres vérkép
ellenérzésen kiviil a hematologus és
csaladorvos egytittmiikodésére van
sziikség a beteg egyéb kiséribeteg-
ségeinek (pl. diabetes mellitus,
cardialis decompenzatio) kezelésé-
hez, amely a tobbi betegéhez hason-
16. [gy elkeriilhetGek azok a téves né-
zetek, hogy a betegnek azt mondjak,
hogy a leukémidja miatt ezt vagy azt
a gyogyszert nem szabad szednie.
Kiilonosen igaz ez, bizonyos mfité-
tek el6készitésére (pl. prostata
hyperplasia) is, ha a megfeleld
coagulatios vagy szerologiai vizsga-
latok sordn egyéb kontraindikacio
nem igazolédik.

A Hodgkin és non-Hodgkin lym-
phoma diagnosztizalasahoz specia-
lis szovettani és csontvel6 vizsgéla-
tokra van sziikség®. Ezek prognozi-
sanak és kezelésének megitélése sok-
kal osszetettebb, mint a CLL-é. A sz6-
vettani osztdlyozas alapjan torténd
besorolason (kis-kozepes-nagy
malignitas) tul a beteg egyéb klinikai
paramétereit (kor, altaldnos allapot,
LDH szint, stddium, extranodalis
helyek szama) is figyelembe kell ven-
ni a megfelel6 terapia kivalasztasa-
hoz. A tartés gondozasra szorulo be-
tegek életminGségének megtartasa és
javitasa kell, hogy cél legyen és ne
csak a betegséget, de a beteget kezel-
juk.
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Prof. Dr. Sas Géza, Dr. Jakab Katalin

A hematoldgia aktudlis kérdései a gyakorlatban II.

Napjainkra a hematologia egyre
inkdbb onallésult részévé valik a
hemosztazeolégia, amely tadgabb érte-
lemben nemcsak a vérzékenységi, ha-
nem a tromboembolids megbetegedé-
seket is magdban foglalja. Az egyre
novekvo (és egyes részeiben eltavolo-
dd) ismeretanyag ezt érthetdvé teszi
és magyardzza, hogy kiilféldon is és
néalunk is kiilon tudoményos tarsasa-
gok képviselik a hemosztazeologiat.
A két diszciplina éles elkiilonitése
azonban nem lehetséges, hiszen egyes
betegségek mindkettének fontos ele-
mel. Igy példaul a thrombocytopenia
aligha sorolhato kizarélagosan bar-
melyikiikbe, hiszen a vérlemezke-
szam csOkkenése szamos , klasszi-
kus” hematoldgiai betegség integrans
része, mint ahogy a fokozott
alvadékonysag kovetkeztében kiala-
kul6 consumptios thrombocytopenia
a hemosztazis egyik stlyos zavara-
nak, a disseminalt intravascularis al-
vadasnak (DIC) is jellemzd tiinete. Az
atfedések ellenére didaktikai megfon-
toldsokbol is célszert egyes témak ki-
emelése és kiilon targyalasa. A kozle-
mény nem torekedhet teljességre; az
eligazodashoz sziikséges alapvetd in-
formdcidkon til néhany olyan kérdést
ragadtunk ki, melyeket aktudlisnak és
fontosnak itéltiink. A vérzékenységi
betegségek tekintetében az alapokat il-
letGen csak a leglényegesebb tudniva-
lokat targyaljuk, mivel nemrégiben
ezekrdl e lap hasdbjain részleteseb-
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ben szoltunk'. E kordbbi munkank-
ban megtargyaltuk az antithrom-
botikumok (aspirin, Syncumar stb.)
verzest okozo hatasainak jellegzetes-
ségeit, ezért most ezekrdl nem irtunk.

Vérzékenységi betegségek

A betegek altaldban valamilyen
konkrét vérzés (orrvérzés, melaena
stb.) miatt keresik fel az orvosukat, de
néha a b6ron felléps vérzéses jelensé-
gek hivjak fel a figyelmet a bajra. llyen-
kor az alapvet$ kérdés az, hogy az
adott vérzes valamilyen lokalis folya-
matra (pl. gasztrointesztinalis tumor)
vezethetd vissza, vagy egy mas alap-
betegségnek (hypertonia, nephritis
stb.) megnyilvanuldsa. Az anamné-
zis, a tizikalis és az alapvetd labor-
vizsgalatok olykor eszkozos vizsga-
latokkal kiegészitve az esetek tobbsé-
gében felfedik a vérzés okat. Marad-
nak azok a betegek, akiknél a vérzés
nem magyarazhato valamilyen loka-
lis elvaltozassal vagy mas alapbeteg-
séggel. Tlyenkor felmeriil a gyanu,
hogy valamilyen primer haemor-
rhagids diathesis dll a vérzés hatteré-
ben. Az anamnézis kideritheti, hogy
a haemorrhagias jelenségek nemcsak
egy adott lokalizacidoban, hanem mar
sziiletés ota testszerte fellépnek, ezért
velesziiletett rendellenességrél van
$z0. Ha azonban a generalizalt vér-
z¢kenység csak az utobbi idében (he-
tekben, hénapokban) valt nyilvanva-
16va, és azt mas aIapbetegségre nem
tudjuk visszavezetni, az érfal, a
vérlemezkék vagy az alvadasi rend-
szer részérdl kovetkezett be koros el-
valtozas.

A klinikai gyakorlatban a vérle-

mezkék mennyiségi és mindségi za-
varai valtanak ki legtobbszor vérzé-
kenységet, melyek jellegzetes bérttine-
tekkel jarnak. Az intradermalis bevér-
zések (petechidk, purpurdk) és a
subcutan elhelyezkedd suffusick egy-
ideji el6fordulasa jellegzetes e korkeé-
pekben. A coagulopathidkban csak
suffusiok, a vasculopathidkban csak
purpurak vannak; az utobbiak azon-
ban morfoldgiailag is eltérnek a
vérlemezke eredetiiektdl. A vascularis
purpurék felszine kiemelkedik a bor-
bdl, érzékenyek, sokszor viszketnek.
A vérlemezke-eredet(i vérzékenységet
jellemzik a nyalkahértyak vérzései (a
lokélis ok kizardsa mellett). Fiatal
nékben a menstrudcios vérzések erd-
sodése és hosszabba valdsa lehet az
immunthrombocytopenia (ITP) elsg
tlinete. A coagulopathidkat viszontaz
intraarticularis, ritkdbban intra-
muscularis vérzések jellemzik. Igy ala-
kul ki a haemophiliara oly jellemzé
arthropathia.

Az orokletes vérzékenységek koziil
kiemelten kell foglalkoznunk a von
Willebrand betegséggel, mivel az tavol-
6l sem olyan ritka, mint azt a kdzhie-
delem tartja. A lakossdg 1%-aban
mutathato ki a von Willebrand fak-
tort kodolo gén valamilyen rendelle-
nessége, de szerencsére csak toredé-
kiikben hoz létre klinikailag is jelen-
t0s vérzékenységet. Hazai felmérések
szerint e betegek egy jelentés része
nalunk sem keriilt még felismerésre.
A von Willebrand betegség sokban
emlékeztet a vérlemezkék funkciona-
lis zavaraira, ezt is fGleg a nyalkahar-
tyavérzések jellemzik. Autoszomadlis
oroklédése miatt nGkben is felléphet,

HIPPOCRATES IV/4 2002. julius-augusztus

223



