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Bevezetés

Pdloczi Katalin

A fogyatékossig, a munkaképesség-csokkenés és a
rehabilitdcid kérdéskore elsésorban a felnéttkora,
munkaképes betegeket érinti. A rosszindulatd,
akut hematologiai megbetegedések kordbban ki-
vil estek a fogyatékossag, a munkaképesség-csok-
kenés és a rehabiliticiéd megitélése tertuletén, mi-
vel e betegségek tulnyomo tobbsége egy éven be-
lal, még a taippénzjogosultsig ideje alatt lezajlott.
Ma azonban az akut hematologiai betegségek ke-
zelése 1s egyre inkabb sikeres, tartos betegség-
mentes allapotot, ritkdbban teljes gyogyulast
eredményez. Egyre tobb ember ¢l 6t éven belul
vagy Ot éven tul a gyogykezelés befejezését ko-
vetben. A terdpia fejlédése és az 0 kezelési mo-
dok bevezetése a tulélési esélyt még novelni fog-
ja. Mivel ezeknek a betegeknek szuikségiik van a
rehabiliticié valamilyen formdjara, a rehabilitacid
fontossdga a jovében felértékeldik.

A hematologiai rendszerbetegségek tobbsége
hosszti lefolydsa, idult megbetegedés, melynek
korlefolyasiban a remissziok ¢és a relapszusok
valtakoznak. Az idult lefolydsi betegségben
szenved6k — szdmukra megfelelé munkakorben
¢s munkahelyen — hosszt1 1dén 4t megtarthatjak
munkaképességuiket. Ez természetesen fugg a
kérlefolyas sordn bekovetkezé relapszusok gya-
korisagatdl is.

A hematoldgiai betegségek diagnosztikaja
specidlis felkészultséget igényel, ezért tandcsos,
hogy az alapellitisban dolgozdk a megtelelé
szakemberekhez, intézményekhez forduljanak.
A kivizsgilas 1dSigényes, de a beteg nem mindig
igényel koérhazi elhelyezést. Gondolni kell arra
15, hogy a hematoldgiai elviltozisok gyakran
csak misodlagosak, ilyenkor az alapbetegség

tisztizasa rendkivul fontos (pl. anaemia hatteré-
ben vashidny, B,-vitamin- vagy folsavhiiny, da-
ganat, felszivodasi zavar stb. allhat).

A hematoldgiai rendszer betegségei a beteg
mindenkori allapotitdl fuggden hosszabb-rovi-
debb keresdképtelenséget okoznak, melynek el-
latdsa a klinikai 4llapot és a vizsgilati eredmé-
nyek mellett a beteg foglalkozisitdl, szocidlis
helyzetétdl is fugg. Fizikai munkasokndl vagy a
vérképzésre karos korulmények kozott dolgo-
z6kndl a hematoldgiai betegség tartos karosodas-
hoz, rokkantsighoz vezethet. Helyes, ha vitas
esetekben hematoldgiai szakember mond végle-
ges véleményt.

Feltétlentl sztukséges, hogy:

* az orvosszakértéi vizsgilat idépontjaban a
korkép mar megteleld szakintézet altal tisz-
tazott legyen;

* az orvosszakértOi bizottsdg a varhato lefo-
lyasrol, szovédményekrdl, a betegséget
kozvetlentul befolyisold korulményekrdl
(pl. csontveld-karositod artalmak), a beveze-
tett gyogykezelésrdl tajékozott legyen. Eh-
hez természetesen igénybe kell vennie a
megfeleld szakintézet vagy a gyogykezelést,
gondozist irinyité megfelelé szakember ti-
jékoztatasat;

* a varhatéan hosszan tartd betegségmentes
allapot vagy harom éven tuli tiinetmentes-
ség esetében koran biztositani kell a megte-
lel6 rehabilitacidt, hogy a munkaba torténd
visszatérés esélye ne csokkenjen.

A munkaképesség-csokkenés, rokkantsig véle-
ményezhetdségének irinyelvel szempontjabol a
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hematoldgiai betegségeket a kovetkezd csopor-
tositasban targyaljuk:

* a vérsejtek szimanak jelentds csokkenésével

jard betegségek — anaemidk, cytopeniik;

* vérzékenység, véralvadasi zavarok;

» onkohematolégiai korképek;

* csontvelS- (Sssejt-) atultetés.

A vér Osszetétele, funkcigja,
strukturalis és funkcionalis
karosodasok

Pdloczi Katalin

A vér a szervezet folyékony kotdszovete, amely a
keringési rendszerben — artéridkban, hajszilerek-
ben és véndkban dramlik. Mennyisége felnétt (70
kg-os) térfiben 56 liter; a nékben valamivel ke-
vesebb. A vér hiromféle alakos elembdl all: vo-
rosvérsejtekbdl, fehérvérsejtekbdl és vérlemez-
kékbdl. Az alakos elemek folyékony sejtkozotti
dllominyban, a plazmiban helyezkednek el. A
sejtes alkotoelem szdzaléka a hematokrit, melynek
értéke férfiakban 44—48%, ndékben 42—46%.

A vér funkcigja:

* az oxigén, a tipanyagok szillitisa a szove-
tekbe, a szén-dioxid és a salakanyagok elti-
volitdsa a szovetekbdl;

* hormonok és egyéb bioldgiailag aktiv anya-
gok szallitdsa;

* a homeostasis biztositisa a vér és az elektro-
litok elosztisa utjan;

* immunoldgiai funkcid;

* hemosztatikus funkcié.

Vorosvérsejtek (erythrocytak)

Az alakos elemek kozul a vorosvérsejtek (eryth-
rocytdk) szdma a legnagyobb (férfiak: 4,5-5,5
millio/ml, nék: 3,9-5,1 milli6/ml). Az érett vo-
rosvérsejtek 120 napig élnek, ezt kovetben —
dontben a 1épben — elpusztulnak.

A vorosvérsejtek legfontosabb funkcidja a
szervezet oxigénnel torténd elldtdsa, melyet a
vérsejtek £6 fehérjéjik, a hemoglobin révén biz-
tositanak. A vorosvérsejtek az artérids vérrel a
tuddbdl oxigént szallitanak a szovetekhez, majd
a vénds vérrel szén-dioxidot juttatnak vissza a
tudébe.

A gizcsere a vorosvérsejtek specidlis fehérjé-
je, a hemoglobin segitségével valosul meg. A he-
moglobin Osszetett fehérje. Négy piros szind,
vasat tartalmazd nem fehérjetermészetli alkoto-
elembdl, hembdl és egy szintelen fehérjerészbdl,
a globinbol all. Az oxigént a hemoglobin vas-
atomjai kotik meg. A hem az oxigénnel reverzi-
bilis kotést alkotva oxihemoglobinnd alakul. Ez
a mechanizmus biztositja az oxigéntranszportot
a vérben oly médon, hogy az oxigénkotés nem
végleges, azaz az oxigén fel tud szabadulni a he-
moglobinbdl az oxigénleadds helyén, a szove-
tekben.

A vorosvérsejtképzés kozponti szerve szuletés
utdn a csontveld. A vérben talilhaté valamennyi
sejt — kozottik a vorosvérsejt — a csontveldben
levd vérképzé Ossejtekbél fejlédik. Ezek a sejtek
egyrészt onmegujitd képességgel rendelkeznek,
misrészt képesek az Osszes vérsejt Gjraképzésére,
a szervezet igényétdl fuggben. A vorosvérsejtek
termelése dinamikus és szigortian szabdlyozott
folyamat. Az erythroid prekurzor sejt kompart-
ment, mis néven az erythron morfoldgiai foga-
lom, mely az erythroid differencidlodis korai
tazisiban megjelend sejtek (proerythroblast, kii-
16nb6z6 normoblastok) termel&dését biztositja.
Az érési folyamat végén a kés6é1 normoblastbol
kialakul a reticulocyta. Ez a sejt 1-2 napig ma-
rad a csontveldben, majd 1-2 napot a keringés-
ben tolt, miel6tt RINS-ének féleg a 1épben tor-
ténd elvesztése utin eléri a teljes vorosvérsejt-
érettséget.

A hemoglobin (vérfesték) egyik Osszetevdje,
a hem szintézise nagyrészt a vOrosvérsejt
el6alakjainak mitokondriumaiban megy végbe.
Ez a folyamat a porfirin-anyagcsere része. A
protoporfirin és a ferro (redukdlt) alakban levd
vas egyesulésével végul 1étrejon a hem, melynek
minden molekuldja egy-egy, a poliriboszoéma-
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kon keletkezd globinlinchoz kapcsolodik.
Mindegyik linc egy ,,zseb”-ben tartalmazza a
sajat hemcsoportjat, és négy ilyen globinlincbdl
tevédik oOssze a hemoglobinmolekula.

Az oxigén szovetekbe juttatdsa és a hatékony
gazcsere érdekében a 7,5 Pm atmérdji voros-
vérsejtnek ismételten at kell haladnia a kapillari-
sokon, melyek legkisebb dtméréje 3,5 Hmy;
ugyanakkor a hemoglobint redukalt (ferro) lla-
potban kell tartania, és a magas sejten belili fe-
hérje- (hemoglobin-) koncentricié ellenére biz-
tositania kell az ozmotikus egyensuly fennmara-
dasat 1s. A vorosvérsejt 120 napos ¢letideje alatt
megtett tivolsigot 480 km-re becsulik. A funk-
cidk betoltésére a vorosvérsejtet hajlékony, bi-
konkav korong alakja teszi alkalmassa.

A vorosvérsejtek termelddését az eritropoetin
(EPO) nevli hormon szabilyozza, melynek
90%-a a vese juxtaglomeruliris komplexében,
10%-a a majban, illetve egyebutt termelddik.
Nem raktirozodik, termelésének 6 stimulusa a
veseszovet oxigéntenzidja. Csokken a vese oxi-
génellitottsiga kronikus hypoxia, anaemia, oxi-
géntranszportra alkalmatlan hemoglobin, ala-
csony légkori oxigénnyomads, 1égzési keringési
kirosodas vagy a vesekeringés zavara esetén.
Ilyenkor fokozdédik az EPO-termelés, mely az
erythroid irinyba elkotelezett progenitor sejtek
szamanak novelésével serkenti az erythropoesist.
A vorosvérsejtek, illetve a hemoglobin szintézi-
s¢hez egyéb anyagok — fémek (vas, mangin, ko-
balt), vitaminok (Bi,-vitamin, folsav stb.), ami-
nosavak, hormonok (androgének, tiroxin) — is
szitkségesek. A csontveld naponta 3 x 10” 4j vo-
rosvérsejt vagy reticulocyta/ttkg mennyiséget
bocsat a keringésbe a homeostasis (stabil voros-
vérsejtszam és hematokritérték) fenntartdsihoz.

A vorosvérsejt-rendszer kdrosodasai megnyil-
vanulhatnak:

* a sejtek szamdnak vdltozdsaban, csOkkenésé-
ben (anaemia) vagy novekedésében (poly-
cythemia),

* a sejtek tulajdonsdganak (a hemoglobintarta-
lom eltérése, a hemoglobin oxigénkotd ké-
pességének csokkenése, methemoglobin-
képzddés, koros globinképzédés, pl. sarlo-

sejtes anaemidban, thalassaemidban stb.) val-
tozdsdban.

A kvantitativ ¢és a kvalitativ valtozasok kimutat-
haték szambeli és funkcionalis rendellenességek
formajiban.
Az egészséges felndtt emberek vorosvérsejt-
¢s hemoglobinszintje:
* Vorosvérsejtszint:
Férfiak:  4,5-5,5 millié/ml
No6k: 3,9-5,1 millié/ml

* Hemoglobinszint:
Férfiak:  13,5-7,5 g/dl
Nok: 11,5-15,5 g/dl

* Hematokritértékek (a sejtes alkotdelemek

Osszessége):
Ferfiak:  0,42-0,54
Nok: 0,36-0,45

A vorosvérsejtszam
és a hemoglobinszint csokkenése
— anaemia

Az 4tlagos vorosvérsejt- és hemoglobinszintek
alatti értékek vérszegénységet, anaemiat jelente-
nek. Sdlyossigat az értékek csokkenésének
szintjével lehet jellemezni:

* Minimadlis anaemia (vorosvérsejtszam: 3,45-3,7
millié/ml, hemoglobinkoncentricié: 8,0-10,0
g/dl)

o Meérsékelt anaemia (vorosvérsejtszam: 2,4-3,45
millié/ml, hemoglobinkoncentricié: 6,0-8,0)

* Kifejezett anaemia (vOrosvérsejtszam: 1,25-2,4
millié/ml, hemoglobinkoncentricié: 4,0-6,0)

* Igen siilyos anaemia (vOorosvérsejtszam: 1,25
millié/ml alatt, hemoglobinkoncentricio:
4,0)

Az anaemia stlyossigit a hemoglobinkoncentra-
ci6 jelzi a legjobban, tekintve, hogy a vorosvér-
sejtszamot egyéb tényezd a plazmatérfogat, a
kiszdradds mértéke — is befolyasolhatja. Az oxi-
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génszallitd kapacitds llapotit funkciondlis pro-
bakkal, terheléses kardiopulmondlis tesztekkel
lehet kimutatni.

A vér oxigénszallitd kapacitisinak csokkené-
se, a hypoxia kedvezdtlenul befolydsolja mas
szervek, szervrendszerek allapotit, mtikodését,
azok teljesitményét. A teljesitmény csokkenése
korlitozza a napi tevékenységeket ¢s a munka-
végzést.

Az anaemia kovetkeztében csokken a vér visz-
kozitdsa, melynek eredményeképpen csokken a
periférids erek ellenilldsa, s novekszik az idegy-
ség alatt a szivhez visszatéré vér mennyisége —
vagyis novekszik a kardidlis output. Az output no-
vekedése és az oxigénszillitd kapacitds csokke-
nése szivelégtelenséghez vezethet.

megnovekedett output = megnovekedett terhelés

g 3

hypoxia = szivizom-hypoxia = szivelégtelenség

A kialakulds dinamikdja: a gyorsan kialakuld
anaemia tobb tunetet okoz, mivel kevesebb 1d6
marad a sziv—¢ér rendszernek, hogy alkalmazkod-
jon az oxigénhiinyhoz. Fontos szempont a vér-
szegénység salyossiga. Az enyhe anaemia gyak-
ran nem okoz panaszt, még a stlyos anaemia is
figyelemreméltéan kevés tunetet okoz, ha las-
san, fokozatosan fejlédik ki.

Az 1dések a kompenziciés mechanizmusok
kirosodasa (perctérfogat novekedés, nagyobb
veréért térfogat és tachycardia) miatt nehezeb-
ben tlrik a kulonbozé szervek oxigénhianyat. A
panaszok kozott leggyakoribb a fdleg terhelésre
jelentkezé nehézlégzés, gyengeség, levertség,
szivdobogasérzés, fejtdjas.

A vorosvérsejtszam

és a hemoglobinszint emelkedése

— erythrocytosis (polyglobulia)
Erythrocytosisrol beszélunk, ha a hemoglobin-

szint felnétt férfiakban 17,5 g/dl, nékben 15,5
g/dl tolé novekszik. Ezzel egyidejtileg rendsze-

rint emelkedik a vorosvérsejtszam (6,0 millié/ml
folé férfiakban, 5,5 millio/ml f61é nékben) és a
hematokritérték (0,55 t6lé férfiakban, 0,47 folé
ndkben).

A polyglobulia lehet primer vagy szekunder.
A szekunder polyglobulia leggyakoribb oka az erit-
ropoetinszint kompenzatorikus novekedése
nagy magassig, kardiovaszkuliris betegségek,
tuddbetegségek, erés dohianyzas stb. esetében.
Koros eritropoetintermelés vesebetegségekben
vagy egyes daganatokban fordul el6.

Relativ polyglobulia észlelhetd stressz, dohiny-
zas, dehidracid vagy plazmavesztés (égés) kovet-
keztében. A valodi, primer polyglobulia (polycy-
themia rubra vera) esetében a vorosvérsejttomeg
megnovekedése endogén mieloproliferaciéd ko-
vetkezménye. A defektus Ossejt eredetét jelzi,
hogy a vorosvérsejtek mellett gyakran a granu-
locytdk és thrombocytik termel6dése is foko-
zott. A betegség klondlis természete sokféle
modszerrel igazolhatd. A betegség részleteit az
,,Onkohematologia” részben targyaljuk.

Fehérvérsejtek (leukocytdak)

A fehérvérsejtek (leukocytik) szintén a vér ke-
ringd sejtes elemei kozé tartoznak. Hemoglo-
bint nem tartalmazd, szintelen sejtek, a voros-
vérsejttel ellentétben sejtmaggal rendelkeznek.
Hérom {6 tipusra oszthatdék: granulocytikra,
lymphocytikra és monocytikra. A szervezet vé-
dekez6 rendszerének sejtjeit jelentik. Funkcid-
juk alapjan a granulocytik hirom altipusit (ne-
utrophil, eosinophil és basophil) és a monocyta-
kat egyuttesen phagocytdknak nevezzik. A
lymphocytak a phagocytaktol eltéréd modon, de a
szervezet szamara alapvetd, igen jelentds védel-
mi, immunoloégiai funkciéval rendelkeznek. A
periférids vérben normalisan csak érett phagocy-
tak és lymphocytik taldlhatok.

A fehérvérsejtszam dtlagértékei felnbttekben:

e Osszes fehérvérsej: (4,00-11,00 x 10°/1)

* Pélcika: 0,00-3,00% (0,12—0,33 x 10°/1)

* Neutrophil: 60,0-70,0% (1,50-7,50 x 10°/1)

* Eosinophil: 1,00-5,00% (0,04—0,40 x 10°/1)
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* Basophil: 0,00-1,00% (01,01-0,10 x 10°/1)
* Lymphocyta: 20,0-30,0% (1,50-3,50 x 10°/1)
* Monocyta: 2,00-6,00% (0,20—0,80 x 10°/1)

A periférids vérben élettani korulmények kozott
nincs myeloblast, promyelocyta, myelocyta, me-
tamyelocyta, lymphoblast, plasmasejt, erythroblast.

A fehérvérsejtek termelSdése és funkcidja.
A granulocytik ¢és a monocytik a csontvelében
a vérképzd Ossejtbdl szirmazd kozos mieloid
prekurzor sejtekbdl termelédnek. Termel6dési-
ket szamos novekedési faktor szabidlyozza. A
granulopoetikus sorban a progenitorsejtek, mye-
loblastok, promyelocytik és myelocytik a csont-
vel6ben egy proliferativ, mitotikus raktirat ké-
peznek, mig a metamyelocytik, a palcika- és
szegmentalt magva granulocytik posztmitotikus
¢rési csoportot alkotnak.

A csontveldben normailis koralmények ko-
zott tobb a mieloid, mint az erythroid sejt, ara-
nyuk 2:1-tél 12:1-ig terjedhet. A csontvel6i
sejtraktarban rendesen a periférids vérben levé
granulocytiak 10—15-szorose talalhaté. A csont-
velébdl kikertlve a granulocytik 6-10 o6rat tol-
tenek a keringésben, mieldtt a szovetekbe jutva
kifejtik phagocyta funkcidjukat, melynek sorin
— vagy cloregedés miatt — elpusztulnak.

A kozos mieloid prekurzor sejtbdl kifejlédéd
monocytiak csak rovid ideig maradnak a csont-
veldben. A vérbe kertlnek, ahol 20—40 6ra utin
jutnak be a szovetekbe. A szovetekbe jutva mac-
rophaggi alakulnak, és honapokig vagy évekig ¢l-
nek. A kulonbozé szovetekben, pl. bérben, gyo-
morban, majban, tudében stb. specifikus funkeci-
okat latnak el. Termelddésukben és aktivacidjuk-
ban speciilis novekedési faktoroknak van szerepe.

A neutrophil granulocytik és monocytik
¢lettani funkcidja harom fazisra bonthato:

* Kemotaxis (a sejt mobilizicidja és migracio-
ja). A sérult szovetekbdl felszabaduld anya-
gok hatisira a sejtek vandorlasa a gyulladas
vagy mas szoveti reakcid helyére.

e Phagocytosis. Az idegen anyagok (baktériu-
mok, gombik stb.) vagy a szervezet elpusz-
tult, illetve sérult sejtjeinek bekebelezése.

o Sejtolés (killing) és emésztés (digestio). A beke-
belezett anyagok, sejtek vagy mikroorga-
nizmusok elpusztitisa és megemésztése,
vagyls megsemmisitése.

A granulocytacsoport tobbi sejtje (eosinophil,
basophil) mis védelmi funkciét (férgek, egysej-
tiek elleni védelem) litnak el, illetve az allergi-
as reakciok kialakulasaban jatszanak szerepet.

A fehérvérsejtek masik csoportjat a lymphocytik
alkotjak. A lymphocyta-eldalakok kialakulisa a
hemopoetikus Gssejtbdl a csontvelében torténik.
A koz6s lymphocyta prekurzor sejt két {6 sejtte
differencidlodik: B-lymphocyta és T-lymphocyta.
A B-lymphocytdk t6 termel6dési helye a csontveld,
mig a T-lymphocytik 6 termel6dési helye a cse-
csemdémirigy, azaz a thymus (centralis nyirokszer-
vek). Mind a B-, mind a T-lymphocytik tovabb-
érnek és aktivilodnak a periférias nyirokszovetek-
ben (nyirokcsomo, 1ép, maj, bélrendszer, bér és
légutak nyirokszervet stb).

A lymphocytak {5 funkcidja a szervezet integri-
tasanak védelme a specifikus immunvdlasz kialaki-
tasa révén. A lymphoid sejtek tehit az immun-
rendszer elemeli, és a specifikus immunvédele-
mért felel6sek. Az immunrendszer bonyolult,
de rendkivili médon 6sszehangolt mechaniz-
mus révén liga el védelmi funkcidjit. A B-sej-
tek t6 funkcidja az immunglobulintermelés,
mig a T-sejtek a védelmi funkciét a phagocy-
tarendszer sejtjeivel valdé oOsszehangolt miiko-
désuk révén ligak el. A kulsé korokozdk (vi-
rusok, baktériumok, gombak) vagy egyéb ide-
gen anyagok elleni védelem mellett a dagana-
tok elleni kizdelemben jatszanak szerepet. Lé-
nyeges szerepuk van az atultetett szervek, szo-
vetek kilokédésében is.

A fehérvérsejtek kdrosoddsa

Ha a fehérvérsejtalakok sziminak emelkedését
tapasztaljuk, ez az eltérés hematoldgiai szakren-
delésen, szikség esetén fekvbeteg-intézetben
kivizsgalast igényel. A hattérben all6 alapbeteg-
ség tisztazasa ¢s kezelése megszintetheti az elté-
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rést. A betegek — kivéve, ha a sejtszimemelke-
dés malignus hematoldgiai betegséget jelent —
altaldban munkaképesek.

A fehérvérsejtszam csokkenése (neutropenia)
az immunolégiai védelmi funkcid zavaraval jar-
hat. 0,5 x 10°/1 alatti abszolat granulocytaszdm-
nal a visszatérd infekciok kialakuldsa valoszind.
0,2 x 10°/1 alatt a fertézésveszély igen nagy, k-
lonosen, ha egyidejlileg funkcionalis zavar is
fennill. Neutropenia eléfordulhat énmagiban,
vagy pancytopenia részeként. A pancytopenia
szakintézeti kezelést, az 1zoldlt neutropenia szak-
intézeti kivizsgalast igényel. A tartésan neutro-
pénids betegek fokozottan érzékenyek a fert6z6
agensekkel szemben, ezért ha gyakori és vissza-
téré infekcid jelentkezik, munkakor-viltoztatas
szuikséges lehet, elkertilendd a csontveld-karoso-
dast és az infekcidveszélyt, a betegek azonban 4l-
talaban munkaképesek.

A lymphocytik (és monocytik) szimanak
akut emelkedését (akut lymphocytosis, akut mo-
nocytosis) elsésorban virusinfekcidkban észleljik,
mig kronikus lymphocytosis tuberculosist, toxo-
plasmosist stb. és hyperthyreosist 1s kisérhet. A
kivizsgalas soran a lymphoid rendszer tumorait,
a malignus lymphomakat mindig szem el6tt kell
tartani.

A lymphopenia sulyos csontvelé-elégtelenség-
ben, szteroidok és egyéb immunszuppressziv
szerek adasakor fordul elé. Szdmos immunhia-
nyos dallapot jelzéje lehet, melyek kivizsgilasa
immunolégiai szakrendeléseken torténhet. Az
immunhiinyos allapot diagnoézisa nem alapulhat
pusztin a sejtszimokon, mert az alacsony sejt-
szam mellett 1s normdlisak maradhatnak a sejt-
funkcidk, és betdltik a szervezet védelmi felada-
tait.

A vérlemezkék (thrombocytdik)
és a vér nem sejtes alkotioelemei
Vérlemezkék. A vérlemezkék (thrombocytik)

a keringd vér legkisebb alakos elemei (at-
mérdjuk 2-3,5 pm). Fénymikroszkoppal mind a

vérkenetben, mind a csontvel&ben jol vizsgalha-
tok. A csontvel6ben a megakaryocytik citoplaz-
mijanak lefliz6désével (fragmenticio) képzéd-
nek. A megakaryocytik el6alakjai — a megakar-
yoblastok — a vérképzd Gssejtbdl differencialod-
nak. Minden megakaryocytib6l kb. 4000
thrombocyta képzdédik. Emberben az &ssejtbdl
torténd differencidlédistol a thrombocytik 1ét-
rejottéig eltelt 1d6 kb. 10 nap.

A vérlemezkék élettartama 7-10 nap, ennyi
ideig keringenek a vérben. Naponta kortlbelul
ugyanannyi vérlemezke termel6dik, mint ameny-
nyi elpusztul, ezért szimuk allando, mikrolite-
renként 150—-400 ezer. A csontveldbdl kikeruld
fiatal thrombocytik kb. 36 6rit toltenck a lép-
ben. Fiziologiis korulmények kozott az itt tar-
tézkodds sordn a thrombocytik nem kdrosod-
nak. A sérult vagy eloregedett vérlemezkék
azonban a lépben elpusztulnak.

A vérlemezkék termelédését elsésorban a
trombopoetin novekedési faktor szabilyozza. A
trombopoetin a majban, illetve kisebb mennyi-
ségben a vesékben képzdédik. Hatdsira a mega-
karyocytdk szama novekszik, érésiik, illetve a
thrombocytaleftiz6dés fokozddik. Egyéb nove-
kedési faktorok is szerepet jatszanak a vérlemez-
ke-képzdédés kulonbozd szakaszaiban.

A thrombocytik £6 funkcidja, hogy az érsérii-
lés helyét a normalis haemostasisreakcié sordn mecha-
nikusan elzdrjdk. Ennek sorin a vérlemezkék
odatapadnak a sérult érfalrészhez; ez a kitapadas,
odatapadas jelensége. Ekkor a thrombocyta bel-
sejébdl bizonyos alvadisaktiv anyagok szabadul-
nak ki, a thrombocytik Osszecsapzdédnak. E
funkcié betoltésében alapvetd szerepet jatszik
tehat a thrombocytaadhézid, -szekrécio, -aggre-
gacio és -fzid, illetve a vérlemezkék prokoagu-
lans aktivitdsa. A thrombocytik normalis mtko-
dése, megtartott funkcidja elengedhetetlen a
véralvadasban. Ha a szamuk nagyon lecsokken,
vagy a miikodésuk koros, enyhébb vagy sulyo-
sabb vérzékenység lép fel.

A vér nem sejtes alkotoelemei. A vér nem
sejtes alkotoelemerl a vérplazméban taldlhatok.
Ide tartoznak a véralvadisban szerepet jatszo tak-



torok, egyé¢b fehérjék, védbanyagok, immuno-
logiai medidtorok, hormonok, szénhidritok, zsi-
rok, fémes alkotéelemek stb. Hematoldgiai
szempontbdl a véralvaddsi faktorok jatszanak je-
lentds szerepet (16.1. tdbldzat).

16.1. tablazat. Véralvadasi faktorok és szinonimaik

Alvadasi faktor Szinonima

Fibrinogén Faktor I

Protrombin Faktor II

Széveti tromboplasztin | Faktor 111, szdveti faktor

Kalcium Faktor IV

Faktor V Proakcelerin; labilis faktor
Ac-globulin (Ac-G)

Faktor VII Szérum protrombin
konverzios akcelertor
(SPCA); prokonvertin; stabil
faktor

Faktor VIII Antihemofilids faktor (AHG);
antthemofilids globulin
(AHG); antihemofilis faktor A

Faktor IX Plazma tromboplasztin
komponens (PTC);
Christmas-faktor
antihemofilis faktor B

Faktor X Stuart-faktor; Stuart—Prower-
faktor

Faktor XI Plazma tromboplasztin
antecedent (PTA);
antihemofilis faktor C

Faktor XII Hageman-faktor

Faktor XIII Fibrinstabilizal6 faktor

Prekallikrein Fletcher-faktor

Nagy molekulasulyt

kininogén Fitzgerald-faktor; HMWK
Vérlemezkék

A véralvadas soran a viszonylag kis mennyiségt
kiindulasi anyag a keringé prekurzor enzimfe-
hérjék (véralvadasi faktorok) kaszkadjinak pro-
teolizis utjan torténd aktivalddasat okozza (16.1.
dbra). A folyamat trombinképzddést eredmé-
nyez, amely a plazma fibrinogénjét fibrinné ala-
kitja 4t. A fibrin beburkolja az érsériilés helyén
képzddott thrombocytaaggregaitumokat, ¢és az
instabil primer thrombocytathrombust erds,
végleges, stabil thrombussa valtoztatja. A koagu-
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laci6s enzimkaszkad miikodéséhez a séralés he-
lyén a kering6 alvadasi faktorok megfelelé kon-
centricioja szukséges.

Az in vitro véralvadasi tesztek mintajara el-
képzelt ,,klasszikus™ reakciouton kivil ,,alterna-
tiv”’ alvadasi ut is lehetséges. Ma azt gondoljuk,
hogy a véralvadasi kaszkddot in vivo a perivasz-
kuliris szovetek sejyjeinek felszinén talilhatd
szoveti faktor inditja be, melynek legvégsé
lépéseként a trombin és a kalcium altal aktivalt
XllI-as faktor kovalens keresztkotésekkel stabi-
lizilja a fibrinpolimert.

Az alvadisi kaszkddban részt vevd fehérjek
mellett ugyanolyan fontosak azonban a véralva-
das fiziologids inhibitorai 1s. A kontrolldlatlan
véralvadds ugyanis az erek elzirédasihoz
(thrombosis) vezetne, ha a kialakuld gatld me-
chanizmusok nem szabninak hatirt a folyamat-
nak.

A véralvadas zavarai

A vérzékenység oka tobbféle lehet:
* vaszkularis rendellenességek,
* a vérlemezkék csokkent szima vagy miiko-
dési zavara,
* a véralvadasi faktorok hidnya, illetve csok-
kent aktivitasa.

A vérzékenység okianak megillapitisa rendkiviil
fontos. A pontos diagndzis megallapitisa rend-
szerint szaklaboratériummal rendelkezé gondo-
zéban, rendelbintézetben, vagy fekvébeteg-osz-
tilyon torténik. A vérzékenység okai kozul a
vérlemezkék eltérései és a véralvadisi faktorok
rendellenességei tartoznak a hematologia targy-
korébe.

A vérlemezkék csokkent szama vagy mii-
kodési zavara. A thrombocytopenidval (vérle-
mezkeszam-csokkenés) Osszefuggd vérzés a leg-
gyakoribb a vérzékenységek kozott. A throm-
bocytopenidval, illetve a koéros thrombocyta-
funkcidval Osszefuggd vérzékenységet spontin
purpurak, suffusiok vagy trauma utini elhtizédo
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vérzés jellemzi. A thrombocytaszam csokkené-
sének szamos oka lehet, kozuluk a leggyakorib-
bak:

o Csokkent thrombocytatermelés. Csokkent throm-
bocytatermelés fordul elé szamos, a csont-
vel6t érinté betegségben, pl. anaemia per-
niciosdban, leukaemidban, carcinoma csont-
velé-metastasis esetén, bizonyos gyogysze-
rek csontvel6karositd hatdsa és sugirterapia
kovetkeztében.

* Fokozott thrombocytapusztulds:

e immun eredetd (autoimmun, idiopatids),
gyogyszer indukalta, szisztémas autoim-
mun betegség része, kronikus lymphoid
leukaemia vagy malignus lymphoma ré-
sze, fertézések, heparin, poszttranszfuizids
purpura;

o disszeminalt intravaszkularis koagulacid;

« trombotikus trombocitopénids purpura;

« koros thrombocytamegoszlas: spleno-
megalia, megnovekedett 1ép-pool (rak-
tar);

o dilticids: vérzd betegek massziv transzfu-
zidja (konzervvér) utan.

A vérzékenység lehet velesziletett vagy szerzett.
Mint iltaldban minden mas betegségben, a szer-
zett formak sokkal gyakoribbak.

A véralvadasi faktorok hianya, a véralva-
das 6roklott zavarai. A véralvadisi faktorok
mindegyikének leirtik orokletes hiianyallapo-
tat. Az A-haemophilia (VIII-as faktor hidny), a
B-haemophilia (Christmas-betegség, a [X-es
faktor hidnya) ¢és a von Willebrand-betegség a
legismertebbek. A tobbi faktor hidnya igen rit-
ka. A véralvadisi faktorok hidnyinak megil-
lapitisa véralvadisi szaklaboratéoriumban tor-
ténhet.

Szerzett (szekunder) vérzékenységek. A
misodlagos vérzékenység rendszerint valami-
lyen egyéb alapbetegség talajan alakul ki. Ezek-
ben az esetekben a vérzékenység oka lehet az
egyes alvadisi faktorok termelésének csokke-
nése, a hemostasis komponenseinek fokozott
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lebomlasa vagy fokozott felhaszniloddsa. Vér-
zékenységet okozhat az is, ha a keringésben
olyan inhibitorok, gitl6é anyagok jelennek meg,
melyek gitoljik egyik vagy misik alvadasi fak-
tor mikodését, esetleg akadilyozzdk a throm-
bocytik funkcidjit. A szekunder vérzékenység
tehat heterogén csoportot alkot, ahol iltalaban
kombinalt zavarokkal talilkozunk. Az ilyen ti-
neti (méisodlagos) wvaszkularis, thrombocyta
vagy véralvadasifaktor-eltérés az alapbetegség
keretében értékelendd.

A hematologiai betegek
karosodasanak,
fogyatékossaganak
értékelése

Padloczi Katalin

Az egészségkirosodisok, a fogyatékossig és a
rokkantsig WHO altali osztilyozisa szerint a
hematolégiai jellegli strukturilis karosodasok az
immunoldgiai rendszer (S420) karosodasai kozé
tartoznak. Alcsoportok: a nyirokerek (S4200-S4201),
a thymus (§4202), a 1ép (S4203) és a csontveld
(S4204) kirosodasai.

A funkciondlis kdrosoddsok hirom nagy cso-

portba sorolhatok:

o A vér oxigéntranszportald képességének csokke-
nése: a kulonbozé anaemidk és haemoglobi-
nopathiak allnak a hattérben.

» A vér immunolégiai funkcidinak kdrosoddsa: a
specifikus és a nem specifikus immunviélasz
rendellenessége.

* Véralvaddsi zavarok: thrombocytakirosoda-
sok, az alvadisi faktorok rendellenességet,
egyéb véralvadasi zavarok.

A hematoldgiai kirosodisok befolydsolhatjak a
szokasos napi ¢s a munkatevékenységek ellatasa-
nak képességét.

Az anaemia stlyossiginak megteleléen korla-
tozza a fizikai er6kifejtést, lehetetlenné teszi a
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tartds, a nagy tavolsagra torténd, az emelkeddn,
a lejtén vald jarast, a futist, az ugrist, az Uszast.
A beteg mozgistere besztikul.

Az onellatds képességének csokkenése, hia-
nya a kirosodds stlyosabb fokozatainil fordul
elé. Az aktiv haztartdsi tevékenység, a szukségle-
tek kielégitése funkcidjinak karosodasit kevésbé
nyomatékosan vessziik ugyan figyelembe az
elébbicknél, viszont e tevékenységek tartds al-
lando6 korlitozottsigai az egészségkirosodas kri-
tériumaként értékelendék.

A véralvadasi zavarok, az immunoldgiai rendszer
elégtelensége, a mechanikai sérulések, a bakteridlis
és az idegen (antigén) természetli anyagok kon-
taminacidjanak a veszélye miatt korlitozza az
egyén részvételét a mozgissal, a sérulésveszéllyel,
a fertézésveszéllyel jaré6 munkavégzésben, a
sport- ¢s rekredcios tevékenységben.

» A kirosodisok stlyossigit a szokdsos napi
tevékenységre, a munkavégzésre kifejtett
hatdsa mellett:

* a strukturdlis és funkcionalis karosodasok
tunetei, objektiv adatai,

* a szuikséges gyogykezelés jellege, tartossa-
ga ¢és eredményessége,

* a prognozis alapjan itéljik meg.

fgy az anaemidk esetén a karosodés f& kritériu-
ma a vorosvértestek szdma, a hemoglobinszint, a
haemoglobinopathia jellege, a vér oxigénszallitd
képességét 1s jellemz6 kardiopulmonalis probak,
valamint a gydgykezelés jellege. Az utdbbi kri-
térium vonatkozisiban kulonleges sullyal érté-
kelendd a transzfizi6 szitkségessége. Az anémids
kirosodas kifejezett, ha 4—6 hetente, és sulyos,
ha 2 hetente igényli 2-3 egység vOrosvérsejt-
szuszpenzid adasat.

A hemaglobinopathidk okozta kronikus
anaemidk esetén a vér oxigéntenzidja, illetve a
terheléses kardiopulmonalis prébidk a kompen-
zatorikus lehet6ségeket is figyelembe véve tdjé-
koztatnak a karosodasok sulyossagardl.

A véralvadasi zavarok esetén nem a throm-
bocytaszim, hanem a vérzések, a bevérzések
gyakorisiga, stlyossiga a mérvadé.

» A fentiek alapjin:

* Nem itélheté meg, illetve csak minimalis
a kdrosodds, ha a strukturalis és funkciona-
lis kirosodast bizonyitd laboratoriumi
adatok mellett a betegnek nincs szaimot-
tevd panasza, tiinete, a szokdsos napi te-
vékenység nem korlitozott. A betegség
gyodgykezelést csak 1dénként igényel.

o Mérsékelt a kdrosodds, ha a laboratériumi
adatok mellett a beteg bizonyos pana-
szokkal, tunetekkel rendelkezik, némely
napi tevékenysége korlatozott. Gyogyke-
zelést 1gényel, mely megszunteti a pana-
szokat ¢és a tuneteket.

e Jelentds a kdrosodds, ha a beteg panaszai és
tunetei a szokdsos tevékenységek teljesi-
tését korlitozzdk, folyamatos, tartds, val-
tozd eredménnyel jird gyogykezelést
igényelnek (pl. 4-6 hetente 2-3 egység
vorosvérsejt transzflizidjat).

* Suilyos a kdrosodds, ha a panaszok ¢és a tu-
netek majdnem minden napi tevékenysé-
get korlidtoznak, a folyamatos, tartos
gy6gykezelés eredménytelen, a beteg a
napi ¢életében segitséget igényel.

A hematoldgiai kirosodisok kritériumait és ér-
tékeléstiket a 16.2. tabldzat mutatja be.

A hematologiai karosodasok
és a foglalkoztatas

Huddk Aranka

Foglalkozadsi eredetii
hematologiai karosoddsok

A vér és a vérképzd rendszer viltozatossagabol,
funkcidinak sokféleségébdl eredben a kiillon-
bo6z6 munkahelyi koroki tényezdk dltal okozott
tunetek ¢és a kiros hatisok kovetkezményei is
sokfélék lehetnek. Karosodhatnak a periférian
keringd érett sejtek egyes funkciodi, elpusztulhat-



16.2. tablazat. A hematologiai karosodasok értékelése
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Hematologiai karosodasok

A hematologiai karosodas %-a

Kritériumok 024 25-49 50-74 75-100
Strukturalis, funkciondlis Hb: 8-10 g/dl Hb: 6— g/dl Hb: 4-6 g/dl Hb: <4 g/dl
karosodisok Fvs": 1,1-1,5 x 10°/1| Fvs": 1,0-1,3 x 10°/1| Fvs": 0,5-1,0 x 10°/1| Fvs": <0,5 x 10°/1
Thr: 95150 x 10’/1] Thr: 50-90 x 10°/1 | Thr: 20-50 x 10°/1 Thr: <20 x 10°/1
MET >7 MET >5 MET <5
Panaszok, tunetek nincsenek bizonyos panaszok, | szdmos tiinet, stlyos panaszok
tunetek panasz és tunetek
A napi tevékenység nincs bizonyos $zamos a napi tevékenységek
korlatozottsiga tevékenységnél tevékenység korlatozottak,
korlatozott segitségre szorul
Gybgykezelés szukségessége,| idénként, igényel, tarts, valtozod llando,
eredményessége eredményes eredményes eredménnyel jir6 | eredménytelen
kezelés, 4-6 hetente | gyogykezelés,
transzfzid, 2 hetente transzfizio,
csontvelS-atultetés | csontvelS-atultetés
Prognozis jé j6 valtozd kedvezbtlen

Az 6ssz-szervezeti karosodas értéke = hematoldgiai karosodas %-a x 0,85

" Fvs: fehérvérsejt, jelen vonatkozasban a neutrophil granulocytik szdmit adtuk meg. Hb: hemoglobin. Thr: thrombocyta. MET:

metabolikus ekvivalens

nak maguk a sejtek. Sérulhet a sejtek utanpotla-
sa, a sejtosztodas, a differencialédas, az érés gat-
lasa révén, elpusztulhatnak a fiatal sejtalakok, de
elpusztulhatnak maguk az utinpotlist biztositd
Sssejtek 1s, vagy kialakulhatnak funkcionélisan
inkompetens, koros sejtvonalak. Az artalom
érinthet egy sejttipust vagy akar az Osszes sejtvo-
nalat. A kimenetel fugg a haté dgens specifikus
tulajdonsigaitdl, az expozicidé mértékétdl, 1d6-
tartamatol, az esetleges egyutthatd tényezéktdl,
és a kdrosodds természetétdl, valamint a szerve-
zet megel6z6 allapotatdl.

A vért és a vérképzé rendszert a fizikai kéro-
ki tényezOk kozil az ionizil6d sugirzis, a kémiai
kéroki tényezdk kozil szimos vegyl anyag és
egyes biologiai koroki tényezék képesek koz-
vetlentl karositani.

Az ionizald sugdrzds vert és
verképzd rendszert kdrosito hatdsai

Az 10nizald sugdrzis a vérképzd rendszer akut és
késéi kirosodasit okozhatja.

Akut sugdrbetegség esetén a vérkép elviltozasai
mar az akut sugirbetegség latens peridodusiban
kimutathaték. A tinetek stlyossiga, a betegség
idébeli lefolyisa az elszenvedett sugirddzistol
fugg. Az elsé tunet az abszolat lymphocytaszim
csokkenése, amely mar az elsé 24 6raban beko-
vetkezik, és ha nagymértéki (kisebb mint 0,5
G/1), rossz prognoézisra utal. Ezzel csaknem egy-
idejiileg a neutrophil granulocytik szamanak at-
meneti emelkedése észlelhetd, amely elfedheti a
lymphocytaszim csokkenését, igy a teljes fehér-
vérsejtszam nem ad megbizhato felviligositist a
valtozdsokrdl, ezért ebben az id8szakban kulo-
nosen fontos az egyes fehérvérsejt-elemek ab-
szolut szamértékeinek meghatirozisa.

Az
csokkenés koveti, amely annil gyorsabban
fejlédik ki és anndl nagyobb fokot ér el, minél

dtmeneti neutrophilszim-novekedést
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nagyobb volt az elszenvedett sugarddzis. A leg-
alacsonyabb értékek a besugirzas utin 3—6 hét-
tel észlelhetdk.

A thrombocytaszam szintén csokken, a mély-
pontot 4 héttel a besugarzas utin éri el, a csok-
kenés mértéke szintén doézisfuggd. A vOrosvér-
sejtszam ¢s a hemoglobinkoncentracié csokke-
nése csak nagy sugirdézisok esetén jelentds, és
oka részben a thrombocytahidny kovetkeztében
tellépd vérzések okozta veszteség.

A vérképzérendszer karosodisa az akut su-
garbetegség kritikus periddusiban okoz olyan
sulyos tiineteket, amelyek akar halilhoz 1s vezet-
hetnek a besugdrzast kovetd 2—-8. héten. Ezek
kozé tartozik a fertézésekkel szembeni védtelenség a
fehérvérsejtszdm csokkenése kovetkeztében és a
thrombocytik hidnya okozta vérzésveszély.

Az 1onizdldé sugirzds indukilta jellegzetes
kromoszémaelviltozisok — elsésorban dicentri-
kus és gylri alakti kromoszémdik — periférias
lymphocytatenyészetekben demonstralhatdk, és
szamszer(i eléforduldsuk arinyos az elszenvedett
sugarddzissal.

Késéi hatasként a gamma-sugarzds megnoveli
a kronikus és akut mieloid leukaemidk eléfordu-
lasat. Ennek kockdzatit az olyan populiciok
vizsgalatival nyert adatok alapjan lehet megbe-
cstilni, mint az atomtamadasok tléldi, a massziv
sugarkezelésben részesult betegek ¢és a radioldgia
héskordban praktizalé radiologusok. A betegsé-
gek incidencidja az atomtamadas utin 67 évvel
érte el a cstcsot, de tobb mint 20 évig volt ki-
mutathaté a magasabb incidencia az érintett po-
pulicidban. A betegségek lefolydsa nem kiilon-
b6zott a normélpopulicidban eléforduld, hason-
16 betegségekétdl. Az elsé radiologusok leu-
kaemiahaldlozasat 2,5-sz6r magasabbnak talaltak
mis orvosokéval szemben. Ma a korszert készu-
Iekek és a korszeri sugirvédelem mellett ez a
kockazat jelentdsen csokkent.

A vegyi anyagok vért és
verképzd rendszert karosito hatdsai

Nagy szamuk ¢és az ¢let minden tertletén vald
cléforduldsuk miatt a kémiai kéroki tényezdk
hemotoxikus hatdsinak van a legnagyobb gya-
korlati jelentdsége. A kulonbozé vegyi anyagok
tobbféle hatidsmechanizmus révén karositjik a
vért és a vérképzd rendszert, és a kovetkezmeé-
nyek valtozatos tunetekben nyilvinulnak meg.
Kiarosodhat szelektiven a vorosvérsejt-rendszer,
a fehérvérsejtek vagy a thrombocytarendszer, de
¢rintheti a kirosodas egyidejtileg a teljes vér-
képzbérendszert.

A vOrosvérsejt-rendszer karosodasa

Az erythrocytak funkcidjanak karosodasa.
A sejtek oxigénszallitd képessége csokken a sej-
tekben 1évé hemoglobin inaktivilasa révén. Ru-
tin kvantitativ és kvalitativ hematoldgiai vizsga-
latokkal eltérés nem észlelhetd, a diagnézist spe-
cidlis hematoldgiai vizsgalatok biztositjak. Tartos
vagy nagyfoku artalom stlyos funkcidzavarhoz,
akar halilhoz is vezethet.

Carboxihaemoglobinaemia. A szén-monoxid (CO)
inhalacidja esetén a CO reverzibilisen kotddik a
hemoglobinhoz, és karboxihemoglobin (COHDb)
képzddik. A CO veszélyességét az adja, hogy
200-szor nagyobb affinitassal kotédik a hemog-
lobinhoz, mint az oxigén, igy viszonylag ala-
csony levegékoncentricié mellett is gyorsan jon
létre magas COHb-szint a vérben (0,05% CO
mir 1 o6ra alatt 20%-ra, 0,1% CO 50-80%-ra
emeli a COHb-szintet). Bar a kotédés reverzibi-
lis, az er®s affinitds miatt a visszaalakulds a CO-
tartalma légtér elhagydsa utin is igen lassu (fele-
z¢s1 1d6: 5 ora).

A COHD élénk, cseresznyepiros szine lathato
a béron és a nyalkahdrtydkon; ez a CO-mérge-
z¢és legjellegzetesebb tunete. Cidnmérgezésben
szintén jellemzd a boér és a nydlkahirtydk piros
szine, ettdl a keserimandula-szag hidnya kaloni-
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t1 el. A laboratériumi diagnoézist a COHb-kon-
centricid célzott meghatirozasa biztositja. Erre a
célra alvadisgitolt (heparin vagy EDTA), le-
hetdleg tele csé vért (ne érintkezhessen a vér le-
vegOvel) kell haladéktalanul a laboratoriumba
ktldeni. A COHDb normalis szintje: <0,5%, do-
hianyosokban magasabb, a 3%-ot is elérheti.
CO-expozicié esetén bioldgiai monitorozis
végzendd [33/1998 (VI. 24.) NM rendelet 1.
Melléklet), a COHb foglalkozisi hatarértéke:
5% (2572000 (IX. 30.) EaiM-SZCSM rendelet
1. sz. Melléklet].

A COHb-szinttél fuggéen kulonbozé su-
lyossagti hipoxids tiinetek jelentkeznek: fejfajas,
ingerlékenység, zavartsig, szédulés, lataszavar,
hanyinger, hinyis, eszméletvesztés, gorcsok, ko-
ma, légzési elégtelenség, haldl. Igen magas CO-
koncentricid belégzése bevezetd tunetek nélku-
Ii eszméletvesztést okozhat, ami a menekilést
lehetetlenné teszi.

CO-mérgezés gyantija esetén a mérgezettet
azonnal friss levegdre kell vinni, és oxigén bel-
élegeztetésével eld kell segiteni a COHD vissza-
alakuldsat oxthemoglobinnd. Megfelel$ 1élegez-
tetéssel, 100% oxigénnel a COHDb-szint 40 perc
alatt a felére csokkentheté. Ezzel az akut tune-
tek megszuntethetdk, de a kozponti idegrend-
szer, a sziv és mas fontos szervek esetleges hipo-
xi14s kdrosoddsa nem fordithatd vissza.

Methaemoglobinaemia. A methemoglobin (he-
miglobin, met-Hb) csekély mennyiségben fizio-
logids korulmények kozott is folyamatosan
képzddik a vorosvérsejtekben a hem oxidacidja-
val, amelynek révén a hemben 1év6 kétvegyér-
tékd (ferro) vas haromvegyértéktvé (ferri) alakul
at. Mennyisége azonban normilis korulmények

kozott nem tobb, mint a hemoglobin 1%-a, mi-
vel a vorosvérsejtekben rendelkezésre 4ll6 en-
zimrendszer (NADH-fuggé methemoglobin-
reduktiz) folyamatosan visszalakitja hemoglo-
binnd. Az enzim defektusa herediter methae-
moglobinaemiit okoz. E ritka betegségben
szenveddk fokozottan érzékenyek a methemog-
lobinképzé vegyi anyagokkal szemben.

Egyes gydgyszerek és foglalkozasi vegyi anya-
gok (16.3. tabldzaf) aktiv metabolitjaik révén
képesek kozvetlentl vagy kozvetve 100-1000-
szeresre novelni a spontan hemoxidiciot. Ezzel
a reduktiz enzim kapacitisa nem képes lépést
tartani, igy a vorosvérsejtekben megndé a met-
Hb mennyisége. Ennek kulséleg is lithato jele a
béron ¢és a nydlkahirtydkon a ciandzis. Mivel a
met-Hb oxigénszallitisra nem képes, megnove-
kedett mennyisége hypoxidhoz vezet. A tinetek
intenzitisa valtozo, altaldban 35-40% met-Hb
dyspnoét, fejtijast, faradtsigérzést, szédulést,
tachycardidt okoz, 60% felett letargia, stupor
¢szlelheté. A haldlos koncentricid 70% felett
van, ilyen mértékdi methemoglobinemia fel-
néttekben azonban csak kivételesen fordul eld.

A laboratoriumi diagnézist a vér met-Hb-tar-
talmanak kvantitativ meghatirozisa biztositja.
Erre a célra alvadasgatolt (heparin vagy EDTA),
lehetdleg tele csé vért (ne érintkezhessen a vér
levegével) kell haladéktalanul a laboratériumba
kuldeni. A methemoglobinképzé anyagok kozul
az anilin ¢és a nitrobenzol expozicid esetén van
el6irva a bioldgiai monitorozas keretében met-
hemoglobin-meghatirozis, a hatarérték: 5%
[25/2000 (IX. 30.) EiM-SZCSM rendelet 1.
Melléklet].

Tunetmentes esetben elegendd az expozicid
megszuntetése, tinetek esetén metilénkék i.v.

16.3. tablazat. Foglalkozasi methaemoglobinaemiat okoz6 vegyi anyagok

Kozvetlen oxidalé hatasaak Kozvetett hatastak

nitratok anilin feniléndiamin nitroglicerin

nitritek aminobenzol hidroxilamin nitrotoluolok
nitrézus gazok aminofenol O-naftilamin trinitrotoluol (TNT)
kélium-klorat dimetilamin nitrobenzolok toluoldiamin
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adasa (1 mg/kg kezdeti doézisban, majd, ha
szuikséges, 1 6ra mulva Ujabb 2 mg/kg) meg-
gyorsitja a met-Hb redukcidjit, egy masik en-
zim, a NADPH ftuggé methemoglobin-reduk-
Gluko6z-6-fosztat-dehidro-
genadz- (GOPD) hidnyos egyénekben a metilén-

taz aktivizalasaval.

kék hatastalan, sét kiros, mert haemolysist
okoz (ez az enzimdefektus ritka a magyar po-
pulicidban).

A vorosvérsejtjek élettartamanak megro-
vidiilése (haemolysis, hemolitikus anae-
mia). A vegyi anyagok tobbféle mechanizmus
ugan vezethetnek a vorosvérsejtek pusztulasi-
hoz, élettartamuk megroviditéséhez. Egy résziik
kozvetlenul okozza a hemoglobin oxidativ de-
naturaldsat, masok szabad gyokok és peroxidok
képzése révén valgak ki ugyanezt (16.4. tabld-
zat).

A denaturilt hemoglobin jelenléte (amely tn.
Heinz-testek formdjaban mutathato ki specidlis
festéssel a vorosvérsejtekben) megroviditi a sej-
tek élettartamat. G6PD-hidnyos egyének kulo-
nosen ¢érzékenyek az ilyen anyagok hatasival
szemben. Az arzénhidrogén irreverzibilis mo-
don kotédik a hemoglobinhoz, az 6lom és a réz
a vorosvérsejtekben felhalmozodva, azok enzi-
matikus folyamatait bénitva vezetnek a sejtek
pusztulasihoz, azaz intravaszkuliris haemolysis-
hez. Egyes vegyl anyagok — elsésorban gydgy-
szerek — immunmechanizmus révén is okozhat-
jak a sejtek pusztuldsat.

Rovid idejt behatéds és ép csontvel mellett a
regenericio gyors, a rutin hematologiai vizsgala-
tokkal kimutathaté atmeneti eltérések hamar
normalizalédnak. Krénikus hatds esetén az ¢ép

csontveld a sejtek termelését a normalis szikség-
let 6-8-szorosaig tudja fokozni. Amig a fokozott
termelés 1épést tud tartani a fokozott pusztulis-
sal, a haemolysis kompenzilt marad, anaemia
nem 1ép fel, de a haemolysis ¢s a fokozott voros-
vérsejt-termelés jelenléte laboratdriumi vizsgala-
tokkal kimutathaté. Ha azonban a sejtek élettar-
tama oly mértékben rovidul (elméletileg 15-20
nap a normalis 120-szal szemben), hogy a maxi-
milis csontvel6i produkeid sem képes a norma-
lis sejtszamot fenntartani, a szerzett hemolitikus
anaemia kérképe jon létre.

Intravaszkularis haemolysisben a fokozott vo-
rosvérsejt-pusztulds és fokozott vOrosvérsejt-
képzés laboratériumi tunetei (16.5. tablazaf)

16.5. tablazat. Az intravaszkularis haemolysis
laboratériumi tiinetei kompenzalt
haemolysisben

A fokozott vérosvérsejt-
pusztulas jelei

A fokozott vérosvérsejt-
képzés jelei

o rovidult vvs. élettartam

« emelkedett szérum
indirekt bilirubin szint

« fokozott vizelet-
urobilinogén kivalasztis

« emelkedett szérum-LDH-
aktivitas

« haemoglobinaemia

« haemoglobinuria

« csokkent szérum-
haptoglobin-szint

« emelkedett
reticulocytaariny

o (polikromazia)
Macrocytosis

« erythroblastosis

« leukocytosis

o thrombocytosis

« csontvelSben erythroid
hyperplasia

egyidejlleg vannak jelen, kompenzalt haemoly-

sisben anaemia nélkal.

16.4. tablazat. Haemolysist okozo foglalkozasi vegyi anyagok

Oxidalészerek Nem oxidaldszerek
anilin natrium-klorit aminoszalicilsav arzénhidrogén
fenilhidrazin nitrobenzol fenacetin Slom
fenolszdrmazékok| kalium-klorat fenazopiridin réz
hidroxilamin rezorcin natrium-szulfoxon trinitrotoluol
naftalin szulfametoxipiridon
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Hemolitikus anaemiiban a fokozott vOros-
vérsejt-pusztulds és fokozott vorosvérsejt-képzés
tunetel kiegésziilnek az anaemia laboratériumi
tuneteivel; alacsony vorosvérsejtszam, hemoglo-
bin-, hematokritértékek.

A fizikdlis tiinetek a betegség lefolydsitol és
sulyossagatol fuggéen viltozdak. Akut esetben
icterus, sapadtsig, tachycardia, hasi és végtagtij-
dalom, fejfdjis, rossz kozérzet, hanyds, hidegra-
zas, laz, sokk, haemoglobinaemia, haemoglo-
binuria, oliguria, anuria lép fel. Lappang6 eset-
ben tiradékonysig, dyspnoe, sdpadtsig, subicte-
rus, icterus tapasztalhato.

A vorosvérsejtek képzésének
karositasa, gatlasa

A hemoglobinképzés gatlasa. Egyes vegyi
anyagok kisebb-nagyobb mértékben gatoljik a
hembioszintézis tobblépcsds folyamatiban részt
vevl egy vagy tobb enzim aktivitasit, a koztiter-
mékek kovetkezmeényes felszaporodasival és meg-
novekedett uritésével (poophyrinuria), illetve a
hemszintézis zavarival (ineffektiv erythropoe-
sis). A legjelentSsebb ilyen anyag az dlom, amely
az ALA-dehidratiz és -koprogenaz aktivitist gi-
tolva fokozott ALA-tritést és coproporphyrin-
uridt okoz. Egyebek kozott ez a mechanizmus is
hozz4jarul az 6lom anaemiit okozé hatisihoz.

Megemlitendd, hogy elsésorban a mijban fo-
ly6 porfirin-anyagcsere zavarit okozzik a hexak-
lérbenzol és egyéb klorozott aromas szénhidrogé-
nek, a poliklérozott bifenilek és az etil-alkohol az
uroporfirinogén dekarboxildz aktivitisinak gatla-
saval, ez azonban nem hematoldgiai betegség for-
mdjdban, hanem uroporphyrinuridval kisért bér-
(fotoszenzibilitds) ¢és majtunetekkel jelentkezik
(porphyria cutanea tarda szerzett forméja).

Egyes anyagok a vasanyagcserére kifejtett ha-
tasuk révén is kérosithatjadk a hemoglobinkép-
zést. Els6ésorban a fémek gitoljak a vas felszivo-
dasat a gyomor—bél traktusbdl, ezzel vashidnyt
okozva, vagy sulyosbitva a mis okbol fennalld
hidnyt. Més anyagok, példaul az 6lom, etanol,
egyes kemoterdpids szerek és antituberkulotiku-

mok, gitoljik a vas felhasznalisat, a hembe valo
beépulését. Ennek kovetkezménye a sideroblastos
anaemia, amelynek jellemz&je az anaemia mellett
az Gn. gy(irGs sideroblastok jelenléte, azaz vasfel-
halmozddis a normoblastok perinukledris mito-
kondriumaiban.

Tiszta vorosvérsejt-aplasia (akut erythroblastopenia).
Viszonylag ritka allapot, amikor szelektiven csak
a vorosvérsejtképzés kirosodik, az erythroblas-
tok hidnyoznak az egyébként ép csontveldbdl.
Foéleg gydgyszerként hasznilt vegyi anyagok
okozzdk (aminoszalicilsav, glutetimid, aszpirin,
kolhicin, heparin, azatioprin, szulfatiazol, arzfe-
namin, halotdn, izonicid, fenilbutazon, tolbuta-
mid). Az expozicié megszlintét tobbnyire teljes
gyogyulas koveti.

A fehérvérsejt-rendszer karosodasa

A fehérvérsejtek funkcidinak karositasa. A
tehérvérsejtek, elsésorban a neutrophil granu-
locytik funkcidinak tanulméinyozdsa joval ko-
rulményesebb, mint a vorosvérsejtek oxigén-
szallitd képességéé. Foleg in vitro vizsgilatokbol
szarmazé adatok dllnak rendelkezésre, amelyek
in vivo jelentésége sok esetben nehezen bizo-
nyithaté vagy ellentmondisos. Elsésorban a
gyogyszerként hasznalt vegyuletek és az alkohol
hatisait tanulmanyoztik, de semmi okunk felté-
telezni, hogy foglalkozdsi vegyi anyagoknak ne
lehetnének ilyen hatisaik.

A vegyi anyagok befolydsolhatjik a neutro-
phil granulocytik koérokozok elpusztitisara ira-
nyuld, tobb, szigortian egymas utani 1épésbdl al-
16 tevékenységének barmely fizisit. Ezek a ko-
vetkez&k: migriciods aktivitds, ezen beltl margi-
nacio, érfalhoz vald tapadas, aggregalddas, dia-
pedezis, azaz atlépés az érfalon és a kemotaktikus
inger iranyaba torténd vandorlas, tovabba a kor-
okozok elpusztitisinak fizisai, ezen belul a kér-
okozd felismerése, a hozzd valé kapcsolodas,
phagocytosis, a granulumok ftzidja és degranu-
lac16, a korokozo sejten beluli emésztése és exo-
cytosisa.
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Szamos anyagot — els@sorban gydgyszereket
(kolhicin, egyes antibiotikumok, gyulladisgat-
1ok, klérpromazin, heparin stb.) — azonositottak,
amelyek befolydsoljik e folyamat egy vagy tobb
szakaszat. Mindennapi foglalkozds-egészségigyi
gyakorlati szempontbdl az etanol fontos, amely
amellett, hogy tobb ponton is karositja a vérkép-
zést, a neutrophil granulocytik funkcioit — a sej-
tek tapadasat, a kemotaxist és a phagocytosist —
1s gatolja.

A fehérvérsejt-rendszer stimulacidja — leu-
kocytosis, neutrophilia, leukemoid reak-
cio. Egyes vegylanyag-mérgezésck — higany, vi-
lagitd giz, kaliumklorat, piridin, pirogallol — a
fehérvérsejtszam, ezen beldl is a neutrophilszam
mérs¢kelt emelkedésével jarnak. Monocytosis
kisérheti a tetrakloretan-mérgezést. A benzolex-
pozicié kezdeti fazisira is jellemzd a mieloid
rendszer stimulicidja, amely atmeneti neutro-
philidban nyilvanul meg.

Benzol- és higanymérgezésben un. leukemoid
reakcié 1s kialakulhat: leukaemidt utinzéan magas
tehérvérsejtszam, tobb-kevesebb éretlen alakkal
a periférian. A valddi leukaemiitdl vald elkulo-
nités specidlis hematologiai (csontvel6-) vizsga-
latokkal lehetséges.

Az érett granulocytak elpusztitasa — agra-
nulocytosis. Egyes, els@sorban gydgyszerként
hasznalt vegyi anyagok (aminopirin, fenilbuta-
zon) okozhatjak a granulocytik antitest kozveti-
tette immundestrukcidjat, amelynek kovetkezté-
ben a neutrophil granulocytik szima hirtelen
igen alacsony értékekre csokken, mikozben anae-
mia nincs, vérzések nem tapasztalhatdk, a csont-
velében az erythroid stitus és a thrombocyta-
képzés normalis.

A korkép létrejottében a vegyi anyagon kivul
szerepe van az egyéni érzékenységnek is, ezért
eléfordulisa megjosolhatatlan, ugyanazon anyag
egyik emberen agranulocytosist okoz, a mésikon
nem.

A megakaryocyta—thrombocyta
rendszer szelektiv karosodasa

A kering6 thrombocytak elpusztitasa. Sza-
mos vegyl anyaggal — tulnyomorészt gyogysze-
rekkel — kapcsolatban merult fel a gyant, hogy a
kering6 thrombocytikat thrombocytaellenes an-
titestek képzése utjdn, vagy mis, ismeretlen
mechanizmus révén elpusztitjdk, és thrombocy-
topeniat idéznek el6. Az ipari vegyl anyagok
kozul ilyen hatisa lehet az aranysoknak, a szer-
ves arzénvegytleteknek és az etanolnak.

A thrombocytaképzés karositasa. A throm-
bocytatermelést gatoljak a klortiazidok, a tolbu-
tamid és az etanol. Ismeretlen mechanizmus ré-
vén okoz thrombocytopeniat a bizmut, a toluol-
diizocianat, a dinitrofenol.

A vérképzés mindharom sejtvonalat
érintd karosodasa

A DNS-szintézis zavara — megaloblasztos
anaemia. A csontvel6ben a DNS-szintézist ka-
rositjak és a sejtoszls zavara révén megaloblasztos
anaemiat okozhatnak a kovetkezé vegyi anyagok:
folsav-antagonistik, purin-, pirimidinantagonis-
tak, alkilalo szerek, nitrogénoxid, arzén, etanol.
A kérképet mindhirom sejtvonal érintettsége
jellemzi. A csontveld hiperplasztikus, jellemz&ek
a megaloblastok (finom kromatind, szitaszer(i
magszerkezet, a mag- és plazmaérés disszocialt-
saga) oOrias mieloid alakok, tobbnyire metamye-
locytdk. A periférian nagyfokd anaemia, a jel-
lemzd macroovalocytik mellett leukopenia, hi-
perszegmentilt magvu granulocytik ¢és throm-
bocytopenia egyidejd jelenléte észlelhetd.

A hemopoetikus Ossejtek pusztulasa —
aplasztikus anaemia. Egyes vegyi anyagok —
megfeleld dozis esetén — szabalyszerien okoznak
aplasztikus anaemiit (16.6. tablizaf), misok —
elsGsorban egyes gyogyszerek (kloramfenikol,
fenilbutazon) — ritkdbban.



16.6. tablazat. Aplasztikus anaemiat okozo vegyi
anyagok

* Benzol, trinitrotoluol, szén-tetraklorid

* Kén- és nitrogénmustir-vegyiletek

* Antimetabolitok: folsavantagonistik, purin- és
pirimidinanalégok

* Mitdzisgatldk: kolhicin

* Egyes antibiotikumok: adriamicin

* Szervetlen arzén

Az aplasztikus anaemia diagnoézisinak kritériu-
ma, hogy anaemia, leukopenia és thrombocyto-
penia egyidejlleg észlelhetd (pancytopenia), te-
hat a vér osszes alakos elemének termelése csok-
ken vagy megsziinik, a csontvelé hipoplazias
vagy aplizids, de nem mutathatd ki a csontvel6t
infiltrdlo, kiszoritd vagy a sejtprodukcidt depri-
malo primer betegség. Az eritropoetinszint ma-
gas.

Tipikus esetben az elsé tunetek a nagyfoku,
rendszerint normociter anaemia okozta sipadt-
sag, tirad¢konysag és a thrombocytopenia okoz-
ta vérzések. Ezekhez tarsulnak a stlyos leukope-
nia — elsésorban granulocytopenia — kovetkezté-
ben fellépd, lazzal kisért infekcidk.

Vérképzorendszeri neoplasztikus
jellegi megbetegedések

Szamos komplex vegylanyag-expozicioval jard
foglalkozast, illetve iparigat hoznak osszefuiggés-
be a tumorok, koztuk vérképzdrendszeri tumo-
rok el6forduldsinak megnovekedett kockazati-
val. Ezek: gumiipar, fémipar, vegyipar, cipdipar,
nyomdaipar, olajfinomité ipar, faipar, patoldgia.
Az oOsszefuggések bizonyitisa nehéz, részben a
hosszut lappangisi 1d6 és a kombinalt expoziciok,
részben a morbiditdsi, mortalitdsi adatok hidnya
miatt.

A felsorolt anyagok (16.7. tablazaf) kozil a
legtobb adat a benzol leukaemiit okozé hatisa-
val kapcsolatos.
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16.7. tablazat. Vérképzérendszeri tumort okozé
anyagok

Bizonyitottan emberi benzol
rakkeltSk

(IARC 1. kategoéria)

Valoszinlien emberi etilén-dibromid,

rakkeltdk
(IARC 2.a kategoéria)

etilénoxid, formaldehid

1,3-butadién, klérfenolok,
sztirol, tetraklor-etilén,
vinil-klorid

Lehetséges emberi
rakkeltdk

(IARC 2.b kategbdria)

Komplex hatasmechanizmusu
hematotoxikus vegyi anyagok

Egyes, a vérképzd rendszert karositd hatdsukrol
régota ismert vegyl anyagok egyidejiileg tobbfé-
le mechanizmus révén fejtik ki kirosité hatisu-
kat. Ezek kozil gyakorlati szempontbdl legton-
tosabbak az 6lom és a benzol.

Az olom hematotoxikus hatasa. Az 6lom
vérszegénységet okozd hatdsa régbdta ismert:
Laennec 1839-ben leirta a vér ,hig” voltit és a
szervek sipadtsigit Slommérgezésben elhaltak
boncolasakor, Andral és Gavarrat pedig 1840-
ben szimoltak be a vorosvérsejtek szdmdinak
csOkkenésérél dlommérgezésben.

A krénikus Slommérgezés vezetd tiinete az
anaemia, amely tobbféle mechanizmus kombi-
nalt hatdsinak a kovetkezménye. Az 6lom:

* tobb ponton kirositja a hemoglobinszinté-
zist:

« gdtolja a delta-aminolevulinsav-dehidratiz
(ALA-D) aktivitisit. Ezen enzim gatlisa
az Olomexpozici6é legkordbban kimutat-
hat6 laboratoriumi jele; a gatlds reverzi-
bilis, mértéke szoros 6sszefuggést mutat a
vér dlomkoncentracidjival. Orokletesen
is eléfordul az enzim csokkent mennyi-
sége (a normdlis mennyiség 5—10%-a), az
ilyen egyének normélis korulmények ko-
zott nem anémidsak, de fokozottan érzé-
kenyek az élom toxikus hatisival szem-
ben. Az enzim gitldsa kovetkeztében
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megnd a delta-aminolevulinsav (ALA)
koncentricidja a vérben és a vizeletben;

o gadtolja a koprogendz enzim aktivitdsat.
A gitlas kovetkezménye a vizelet kop-
roporfirin-koncentricidjianak noveke-
dése.

e gdtolja a vas beépiilését a hembe a vas intra-
cellularis transzportjdnak gatlasaval (és
nem a ferrokelatdz enzim gitlasdval, mint
koribban gondoltik), ennek kovetkez-
ménye a kis mennyiségben normalisan 1is
keletkez6 cink-protoporfirin (ZP) meny-
nyiségének megnovekedése a vorosvér-
sejtekben. Az emelkedett ZP-mennyiség
a vorosvérsejtekben korai jel, joval az
anaemia kialakuldsa el6tt tapasztalhato.
Egyben maradando jel 1s, a sejtek teljes
élettartama alatt valtozatlan marad. Kro-
nikus expoziciéban (hirom hoénapnil
hosszabb ideje fennilld) jo Osszefuggés-
ben van a ZP-tartalom a vér 6lomkon-
centricidjaval, ezért bioldgiai hatdsmuta-
toként alkalmazhato;

e gdtolja a pirimidin-5-nukleotidaz aktivitdsat
a vorosvérsejtekben, igy csokkenti a sej-
tek képességét az RINS-degradicios ter-
mékek elimindlisira. Ez a riboszomak
aggregilédisihoz vezet, amely bazofil
punkticié formajiban mutathaté ki a
vorosvérsejtekben; e tinet megjelenése
nem konzekvens, a bazofil punkticié in-
tenzitdsa pedig nincs jo Osszefuggésben a
vér 6lomkoncentricidjaval, ezért sziird-
vizsgalat céljara nem alkalmas, de jelen-
léte esetén gondolni kell az dlomexpozi-
ci6 lehetdségére 1s.

* kirositja a vorosvérsejtek mebranjit,ennek
kovetkezménye a vorosvérsejtek fokozott
mechanikus fragilitisa, mig az ozmotikus
fragilitds csokken; a vorosvérsejtek atlagos
élettartama mintegy 20%-kal roviduil, eny-
he foku haemolysis fejlédik ki, amelynek
fentebb részletezett tinetei észlelhetSk és
amely hozzdjirul az anaemia kialakuldsa-
hoz.

Az Olom okozta anaemia tehit a kirosodott
sejtprodukcid és a fokozott pusztulds egyuttes
kovetkezménye.

A benzol hematotoxikus hatasa. Régota is-
meretes, hogy a benzol csontvel6karositd hatis-
sal rendelkezik. Hatsit a csontveldben kelet-
kezd egyik metabolitjanak, egy epoxivegyulet-
nek tulajdonitjdk. A benzol gitolja a sejtoszlast,
-differencidlddast, az RINS- és DNS-szintézist és
karositja a kromoszomakat. A benzollal szembe-
ni egyéni érzékenység viltozo, igy barmilyen fo-
ka expozicid potencidlisan veszélyes lehet. Ezért
ahol csak lehet, igen fontos elkertilni a benzol
hasznalatat. A benzol altal okozott két legfonto-
sabb hematoldgiai kérkép az aplasztikus anaemia
¢s a leukaemia.

* Benzol okozta aplasztikus anaemia. A tunetek
jelentkezhetnek néhany hét, de néhany év
mulva is. Az els6 fazisban a benzol stimulil-
ja a neutrophil granulocytdk képzddését, a
periféridn neutrophilidt, a csontvelében
myelocyta-hyperplasiit okozva. A neut-
rophilia nagyfoku lehet, éretlen sejtalakok-
kal a periféridn, akir a kronikus mieloid le-
ukaemidra emlékeztetd leukemoid reakcid
képe is kialakulhat. A mieloid hyperplasiat
hamarosan koveti ezen elemek pusztulisa,
ami neutropeniiban nyilvanul meg.

A degenerativ elviltozisok még gyorsab-
ban kialakulnak a limfoid szovetekben, igy
egyidejlileg lymphocytopenia is fellép. Az
eritropoetikus szovet valamivel ellenallobb,
de hemolitikus anaemia fejlédik ki. Stlyos
esetben a torzssejtek pusztulasival végul is
kialakul a csontvel6-hypoplasia képe, a jel-
legzetes pancytopenidval.

Enyhébb esetekben vagy a korkép teljes
kifejlédését megel6zéen izoldlt anaemiit,
neutropeniit, thrombocytopeniat, lympho-
peniat taldlhatunk, vagy ezek kombinicio-
jat, tovabba eosinophiliat, éretlen csontveléi
sejteket, pszeudo-Pelger-sejteket a periféri-
an.

* Benzol okozta leukaemia. A benzol leukaemi-
at okozd hatdsa régdta ismert és jol doku-
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mentalt. A leukaemia kialakulisa 5 évvel az
expozicid kezdete utin varhato, és rendsze-
rint megelézi a pancytopeniaval jard csont-
vel6-aplasia elé6fordulisa. A benzol talnyo-
morészt akut mieloid leukaemiit (AML)
okoz, de leirtak benzolexpoziciénak tulaj-
donitott akut limfoid (ALL) és krénikus mi-
eloid leukaemiit (CML) is.

Aksoy és mtsai (1976) 34 benzolexponalt
(cipBkészitd munkas) leukémids betegébdl
24 esetben AML, 6 esetben pracleukaemia, 4
esetben ALL ¢és 1 esetben CML volt a diag-
nozis. Az AML incidencidja ebben a popu-
laciéban hatszorosa volt az atlagnépességben
talalhatonak. Masok is kortlbeltl ugyanezt
az aranyt talaltik.

A hematologiai betegek
munkavégzo képessége,
foglalkoztathatisdga

Az akut hematologiai betegségben szenvedSk
foglalkoztathatosigit allapotuk rendszerint ki-
zirja. A reverzibilis, funkcionalis vOrosvérsejt-
karosodisok (carboxyhaemoglobinaemia, met-
haemoglobinaemia) az akut epizdd lezajlisa és a
hemoglobinszirmazékok mennyiségének nor-
malizdlodasa utin onmagukban nem jelentenck
foglalkoztatasi korlatozast, ha azonban a kovet-
kezményes hypoxia szervkirosodisokhoz (sziv,
agy stb.) vezetett, a munkakapacitist a kiroso-
dott szervek dllapota szabja meg.

A kroénikus hematoldgiai betegek — csaktigy,
mint minden mds munkavillal6 — munkavégzé
képességét adott munkakorre vonatkozoan kell
megallapitani, a munkakori alkalmassagi vizsga-
lat sordn. A munkakori alkalmassig megallapita-
sahoz elengedhetetlen:

* a munkakorbél eredé munkakori Gsszmeg-
terhelés és

* a dolgozd egészségl dllapotinak ¢és munka-
kapacitisinak ismerete.

A munkakori alkalmassig megallapitasa csak az

emlitett 1smeretekkel rendelkezd és az azokat
osszevetni, értékelni tudo, szakmailag felkésziilt
foglalkozis-egészségligyi orvos feladata lehet.

A munkakori dsszmegterhelés megitélése soran
kulonos figyelmet kell forditani a munkakor-
nyezeti kéroki tényezék kozil azok jelenlétére,
amelyekrdl tudott, hogy a vért és a vérképzd
rendszert karositjak vagy karosithatjdk, mint az
1onizdlé sugirzds vagy egyes vegyl anyagok
(16.3—4. és 16.6—7. tablazatok). A vérképzd rend-
szert kdrosité  koroki tényezdk expoziciéjaval jaro
munkakorokben az ismerten hematologiai betegségek-
ben szenveddk foglalkoztatdsa aktudlis allapotuktdl
fiiggetleniil kontraindikalt.

A vérképzd rendszert karositd koroki té-
nyez&k expozicidjival nem jaré munkakorok-
ben, amelyek alkalmasak lehetnek hematologiai
betegségben szenvedék foglalkoztatisira, meg
kell hatirozni a munkakorilmények (munka-
hely — kaltéri, beltéri, klimatikus viszonyok,
balesetveszély, munkakornyezet —, fizikai, ké-
miai, bioldgiai, ergonoémiai, pszichoszocialis
koéroki tényezdk) és a munkavégzés minden
egyéb jellemz&jét. Mindezek utin meg kell ha-
tirozni a munkavallalé funkciondlis kapacitisit,
ezen belil egészségi allapotat, a munkakor elld-
tasdhoz sztukséges orvosi alkalmassigit és mun-
kakapacitasat.

Az egészségi allapot felmérése sordn tisztazni
kell a hematoldgiai betegségben szenvedé mun-
kavallal6 anamnézisét, beleértve foglalkozastor-
ténetét, korabbi betegségeit ¢s jelen betegségé-
nek lefolydsit. Tanulminyozni kell a betegség
sordn keletkezett orvosi dokumentumokat, lele-
teket, ¢és ki kell kérni a hematologus, szikség
esetén mas szakorvos véleményét a beteg aktui-
lis betegségstadiumat, allapotit, a betegség prog-
nozisat illetden.

El kell végezni a munkavallalé minden szerv-
re, szervrendszerre kiterjedé orvosi vizsgalatat,
kualonos tekintettel a vérképzdé rendszerre, kie-
gészitve a szukséges szakvizsgalatokkal és a val-
lalni szindékozott munka jellege 4ltal megkivant
munkakapacitasi vizsgalatokkal.

A varhaté munkakori Osszterhelés és a dolgo-
z6 feltart egészségi llapotinak, munkakapacita-
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sanak Osszevetése alapjan donthetd el — egyénre
és munkakorre szabottan —, hogy az illeté mun-
kavallal6 alkalmas-e az adott munkakor ellatasa-
ra. Az alkalmassig kimondisa esetén azt is meg
kell hatdrozni, hogy milyen gyakorisiggal tana-
csos az adott dolgozd esetében az 1ddszakos
munkakori alkalmassagi vizsgilatot megismétel-
ni, akkor is, ha a dolgozd panaszmentes. Fel kell
hivni az egyén figyelmét, hogy ha allapotiban
valtozast tapasztal, azonnal jelentkezzen a foglal-
kozas-egészséguigyl orvosndl, aki soron kivul el-
végzi az ujabb munkakori alkalmassagl vizsgala-
tot. Ha a munkakortilményekben barmilyen
valtozas all be, az alkalmassigot szintén felul kell
vizsgalni.

A hematoligiai betegek dtmeneti
munkaképesség-csokkenése

Juhdsz Ferenc

» A hematoldgiai betegek dtmeneti munka-
képesség-csokkenését (kereséképtelensé-
gét) gyakorlatilag ugyanazok a funkcionalis
kirosodasok befolyasoljak, mint a tartds
munkaképesség-csokkenést:

o A szervezet oxigénhidnya a vér oxigénszal-
litd képességének csokkenése kovetkez-
tében, mely a kulonbozé anaemidk és
haemoglobinopathiik esetén fordul el6.
A keresOképtelenség a sulyos anaemia

Fizikai

munka esetén a munka intenzitisitol, a

1d6szakiban véleményezhetd.

fizikai megterheléstdl és az anaemia su-
lyossagatdl fugg a munkaképesség;

* Miecloproliferativ betegségek esetén kii-
16nbo6z6 fokt immundeficiencia, fertézésre
valo fogékonysdg alakul ki. Akut mielo-
proliferativ betegségekben és a kronikus
folyamatok exacerbicidi esetén mindeh-
hez még tarsul a kemoterdpia okozta meg-
terhelés, toxicosis — ezek a betegek ke-
res6tevékenységet folytatni képtelenck.
A keresSképtelenség 1ddszaka a munka

fizikai megterhelésétdl, a fertézésveszély
nagysagatdl fuggben viltozhat. Remisz-
sziok esetén a betegek szellemi vagy
konny( fizikai munka ellatisira képesek
lehetnek. Gyakorlatilag ez vonatkozik az
akut és a krénikus limfoid leukaemia
eseteire is.

o A vérzékenység jelentkezhet akut megbe-
tegedés kovetkeztében, ez esetben a be-
teget keres6képtelennek lehet mindsite-
ni. Krénikus vérzékenység esetén, ami-
kor a vérzékenység tartds allapot, elsésor-
ban munkakori korlitozasok vannak — ez
esetben a betegnek kertlnie kell a séru-
lésveszéllyel jaré munkakoroket.

» A hematologiai betegségek bizonyos szo-
védményeinek — gyengeség, salyos fajda-
lom, az izuletek bevérzései, kiterjedt hae-
matomak, szeptikus elviltozisok, diftaz
thrombosisok, neuropathidk, hemiparesis
stb. — megjelenése esetén dltaldban ke-
res6képtelenség véleményezhetd.

A hematoldgiai betegségekben ajanlott
keres6képtelenségl idStartamokat a 16.8.
tablazat mutatja be.

A hematologiai betegek
rehabilitacioja
Pdloczi Katalin

A korai diagnézis és az egyre hatékonyabb keze-
lés kovetkeztében tobb beteg ¢l hossza ideig a
malignus hematoldgiai betegségek utdn is. A ja-
vulo életkilatisok kovetkeztében az élet mindsé-
gének kérdése i1s nagyobb hangsulyt kapott. A
legfontosabbnak tarthaté faktorok a fijdalom ke-
zelése, a fizikai képességek visszanyerése és a ne-
gativ pszichologiai faktorok kikiiszobolése. A
hematoldgia tertiletén minden beteg, de kiemel-
ten hirom betegcsoport rehabiliticidjaval kell
feltétlentil foglalkozni: a hosszan tunetmentes
vagy gyogyult onkohematoldgiai betegek, a
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16.8. tablazat. A keres6képtelenség idétartama hematoldgiai betegségekben (ajanlas)

. . A keresSképtelenség idGtartama (nap)
BNO Diagnozis konnyt fizikai kozepes nehéz
szellemi munka fizikai munka fizikai munka
D50 Vashidnyos anaemia 0-5 5-10 10-15
-transzfuzidigény 5-10 1520
D51 Anaemia perniciosa
Bi,-hidnyos anaemia
- korai stidium 0-7
- késdi stadium 21-35 35-180
D55- Hemolitikus anaemia
D59
- transzfuzidigény 5-10 1520
- csontveld-atultetés 3549 70-120
D60- Aplasztikus anaemia
D64
- transzfuzidigény 5-10 1520
- csontvel$-attltetés 35-49 70-120
D69.0 | Allergids purpura 0-5
- splenectomia 28-35 35-56
D69.6 ocytopenia
- konzervativ kezelés 0-7 7-14
- splenectomia 28-35 35-56
D70 Agranulocytosis (reaktiv) 0-7 14-21
C81 Hodgkin-kor
- L.A-stddium 0-7 7-14
- irradiiciod 0-7 7-14
- kemoteripia 14-21 21-35
C82- Malignus lymphoma
C85
- kemoteripia 14-21 21-35
- csontveld-atultetés 42-70 70-180
Co1 Limfoid leukaemia
- akut 42-70 49-120
- kronikus, csontvel 8-
atultetés,
Immunszuppresszid 70-120 120-180
C92 Mieloid leukaemia
- akut 42-70 120-180
- krénikus, csontvel3-
atultetés,
IMmunszuppresszid 70-120 120-180

csontvel-dtultetésen atesett betegek és a hemo-

filidsok.

A hematoldgiai betegek rehabiliticioja alap-
vetben kétirAnyu: testi (szomatikus) és lelki
(pszichés). A testi és lelki rehabiliticios forma-

kat nem lehet egymastol elvilasztani, kolesono-
sen feltételezik és kiegészitik egymast. A testi és
lelki rehabiliticio teremti meg az emberhez
méltd élet, a csalddi és szocidlis visszatérés le-

4

het6ségét.
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Szomatikus rehabilitacio

A szomatikus (testi) rehabiliticié feladata a be-
tegség vagy kezelés testi kovetkezményeinek el-
héritdsa vagy enyhitése. A rehabiliticio feladata
megallapitani a kdrosodasokat és el6irni a meg-
telel6 kezelési lehetéségeket.

Mozgdsszervi rehabilitdcio

A mozgisszervi rehabiliticid célja:

* Mobilizalas, majd erdsités.

* Az izom- és iztleti mozgisok helyreallitasa.

* Az optimalis mozgas tudatositisa és gyako-
roltatdsa.

* A szovédmények megel6zése (1égzbtorna,
értorna).

* A koros testtartds kialakulisinak megel6zé-
se, illetve a mar meglévdk korrekcidja.

* A megviltozott testkép elfogadisinak segi-
tése szemkontroll és testkontroll igénybe-
vételével, érzelmi tAmogatis nyujtisival.

* Relaxilis.

* A gybgytornival, fizioterdpidval kapcsola-
tos felvildgositis és tandcsadas a betegeknek
és a hozzitartozoknak, szobeli, irdsos és
egyéb segédeszkozok (video, magnetofon
stb) felhasznalisaval.

* A szukséges segédeszkozigény (jarokeret,
bot stb.) felmérése.

* Lelki tAmogatds. A gyogytorndsz ismeretei
alapjan felhivja a kezel6orvos figyelmét,
hogy a beteg pszichoszociilis problémakkal
1s kiizd, és mds szakember kozremiikodése
is szukséges.

A mozgisszervi rehabiliticié néhany speciilis,
hematoldgiai szempontja

» Thrombocytopenia (vérlemezkeszdam-csokke-

nés). A thrombocytaszim-csokkenés gya-

kori velejardja a hematologiai betegségek-

nek. Alacsonyabb thrombocytaszim mel-

lett a fizikai gyakorlatok csak kisebb aktivi-

tassal és nagy korultekintéssel végezhetdk.

A legnagyobb rizikéd az intrakranidlis vér-

zés, de az izuleti bevérzések és az izomko-

zotti vérzések 1s veszélyesek lehetnek. A

bdralatti vérzések gyakoriak, de veszélyte-

lenek.

Hematoldgiai betegségekben, féleg a
csontveld-atiltetett betegekben a gyakorla-
tokat ajanlatos a thrombocytaszamhoz iga-
zitani:

* 5,0 T/1 vérlemezkeszam alatt a beteg li-
mitilt onellatd aktivitast folytathat;

* 5-10 T/1 kozott konnyd gyakorlatok
végzése megengedett (pl. szobabiciklizés,
sétalas);

* 10T/1 felett a betegek konnyl emelési
gyakorlatokat is végezhetnek, max. 2-5
kg-ig.

o Véralvaddsi faktorok hidnya, vérzékenység.
Mindig a klinikus beldtisira van bizva a
gyakorlatok fokozatinak el6irasa, mivel a
thrombocytaszdm és a véralvadasi faktorok
szingjén kivul egyéb faktorok is szerepet
jatszhatnak a vérzékenységben és befolya-
solhatjak a dontést.

» Csonteltérések. Csontdaganat, myeloma

multiplex, csontritkulas, sugirkezelés utini

csontkarosodis esetén mindegyik gyakorlat
végzése fokozott dvatossigot igényel.

A mozgasszervi rehabilitacié
altalanos indikdcioi

Gyengeség. A leggyakoribb probléma, amivel
a beteg szembenéz, a generalizilt gyengeség,
mely a hossza 1d6tartama dgyhoz valoé kotottség
miatt alakul ki. A hosszan dgyban fekvd betegek
hamar elveszitik alloképességiiket, erejuket és
izomtomeguket. Az izomtomegfogyas az inakti-
vitds, azaz a mozgashidny, végsé soron a csok-
kent szoveti oxigénellitis kovetkezménye. Az
antigravitacidban részt vevé torzsizmok, a nagy
farizom ¢és az alsévégtagizmok atrofizalnak
elészor. Az 1zmok @jrakondiciondlisa azonban
sokkal lassabb folyamat, mint a funkcidk leépii-
lése.
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Az izmok tjrakondicionilisihoz hiromféle

gyakorlat végzése tanicsolt:

* izometrids gyakorlatok, melyek az izuletek
mozgatisa nélkil végzenddk, kulonosen
akkor, ha az izilet mozgatisa fijdalmat
okoz;

* izoténids gyakorlatok, melyek az izmok és az
iztuletek eré ellenében torténd mozgatisa-
val jarnak. Ezeket dinamikus gyakorlatok-
nak is nevezik, lehetnek excentrikusak és
koncentrikusak;

* izokinetikus gyakorlatok — izom-6sszehtzd-
dassal jar6 gyakorlatok, melyeket megfelels
sebességgel végeznek.

Myopathia. A myopathia iltaliban a végtagok
proximalis izmainak gyengeségében nyilvanul
meg. A miopatids betegek nehezen tudnak fel-
allni a sz¢ékbdl, felmenni a 1épcsén vagy felemelt
kézzel gyakorlatot végezni. Sulyosabb esetben a
teymozgas 1s gatolt. Ha a disztilis izmok gyen-
gesége 1s kifejlédik, a beteg dgyhoz kototté va-
lik.

A myopathia legtobbszor hosszan tarto,
nagydozist szteroidkezelést kovetéen alakul ki.
Az onkohematologiai betegségek kezelésében
pedig a legtobb kemoterapids protokoll egyik
osszetevdje a szteroid. A szteroid az elsé adando
szer az allogén csontveld-atiltetés utan kialaku-
16 akut és kronikus GVHD  kezelésében is.
Emellett az immuncytopenidk terdpidjaban ¢és
tobb szovédmeény kezelésében is alkalmazzuk.

A csontrendszer patologias eltérései. Az im-
mobilizdlt vagy tartésan dgyhoz kotott betegek-
ben nagy a rizikdja az osteopenia kialakulisanak.
Mar négy nap immobilizicié gyors csontveszte-
séget jelent, amit a vizelet megnovekedett kalci-
um-, foszfor- ¢s hidroxiprolin-tartalma is jelez.
Az immobilizacié kovetkeztében kialakult os-
teoporosis olyan csontreszorpcidénak tlinik, mely
meghaladja a csontképzdédést. Kisérletekben fo-
kozott osteoclastaktivitist 1s észleltek. A rapid
csontvesztést egy 1j egyensulyi allapot kialakula-
sa koveti, melyben mir nem lép fel tovabbi
csontvesztés.

Az immobilizicié egyik potencidlisan veszé-
lyes kovetkezménye a hypercalcaemia. A tinetek:
hanyinger, hinyas, szorulds, fogyas, gyengeség,
tejtjas, hasi fijdalom, anorexia, polydypsia és
polyuria. A beteg emocionilisan labilis lehet.
Egyre stlyosabb enkefalopatids tunetek mellett
coma is el6fordulhat. A hypercalcaemia a tine-
tekkel jard esetekben kezelést igényel. A csont
visszanyerés¢hez az ionok poétlasa egyéltalin nem
clégséges, fokozott sulyterheléssel jarod aktivitas
teltétlenul sziikséges.

A prednisolonszarmazékok (szteroidok) stlyos
osteoporosist okozhatnak, kilonosen a menopausa
1d6szakban levé nébetegekben. A leggyakrabban
a gerincoszlopot érinti, ez a leggyakoribb helye a
toréseknek 1s. Az aszeptikus csontnecrosis 1s jol 1s-
mert szovédménye a szteroidkezelésnek, még ro-
vid ideig tartd szedés utin is kialakulhat. A fe-
murfej messze a legérintettebb. Tipusosan a beteg
tijdalmat jelez. MRI-vel lehet a legjobban kimu-
tatni. Korai stddiumban dekompresszid, a sulyter-
helés csokkentése vagy elektromagneses mezdével
torténd kezelés el6segitheti a csontgydgyulast.
Késébb protézismitétre és ennek megfelel reha-
biliticiora van szukség.

Az irradidcié t8leg a novekvd korban levd be-
tegek csontrendszerét karositja. A gerincoszlop
scoliosist mutathat, ritkin van azonban szikség
sebészi beavatkozasra. Az érett csont radiorezisz-
tensebb, mint a novekedésben levd csontrend-
szer, osteopenia ¢és kovetkezményes torés lehet a
komplikacié. Az irradidcié okozta csontkiroso-
das a kezelést kovetd hat honapon belil alakul ki.
A mechanizmus valdszinien posztirradidcios isz-
kémids vasculitis. Fractura esetében tehermente-
sitd beavatkozisok sziikségesek. Enyhébb esetek-
ben (microfracturdk) a stlyterhelés enyhitése se-
githet (jirokeret, manko). Az elérement fractu-
rak sebészeti beavatkozast igényelnek.

Az iziiletek eltérései. A hematoldgiai betegsé-
gek kozil a myeloma multiplex és a primer
amyloidosis tarsulhat amiloid arthropathidval. A
beteg merevséget és fijdalmat panaszolhat az
iztuletekben, 1dénként lagyszovet-kontraktura is
cléfordulhat. A kezelésnek az alapbetegségre kell
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irdinyulnia. A szteroid alkalmazasa tiineti segitsé-
get adhat.

Az izileti tinetek gyakoriak a leukémias be-
tegekben is. A synovium leukémids infiltricioja
arthralgiat vagy valodi arthritist okozhat, mely
lehet aszimmetrikus és migrald. A leukaemia oki
kezelésével a tunetek javulnak. A malignus
lymphomak kozil az angioimmunoblasztos
lymphoma, az immunocytomdik (Waldenstrom-
macroglobulinaemia) jirhatnak iztleti fijdal-
makkal. Gyulladiscsokkenték adisa segithet a
panaszokon. Mivel a szteroid megvonasakor
pseudorheumatismus jelentkezhet, amikor a be-
teg difftiz iziileti és izomfijdalmakat panaszolhat,
a szteroid fokozatos elvondsa a javasolt megol-
das.

A rosszindulattt hematologiai betegségek rit-
kan vezetnek izuleti kontraktiirdkhoz, és ritkan
jelenik meg a betegség magaban az iziletben. A
sugarkezelés azonban mind az iziiletben, mind a
periartikularis szovetekben kontraktarit okoz-
hat.

Fajdalom. Hematologiai betegségekben a fij-
dalom lehet szomatikus, viszcerdlis vagy neuro-
patias eredet(l, a miogén fijdalom ritka. A viziz-
mok ¢és a fascidk gyakori generatorai a fijdalom-
nak. A hematologiai betegségek a csontveld
mellett a nyirokcsomokat, a csontokat, a koz-
ponti idegrendszert, ritkidbban a lagyrészeket is
beszlirik. Myeloma multiplexben a betegség
disszeminalt csontlézidkkal jar. Altaliban a
csontérintettség fijdalommal, funkcidkieséssel és
hypercalcaemidval tarsul. A fijdalom mechaniz-
musa nagyon Osszetett, melyben az érzérecepto-
rok kémiai ¢s mechanikai stimulicidja 1s szere-
pet jatszik. A tumorsejtek altal szekretalt citoki-
nek osteoclastaktivitdst valthatnak ki, mely to-
vabbi csontfogyatkozishoz vezet.

A leukaemia vagy a lymphomasejtek csont-
veléi expanzidja miatt megnovekedett intra-
osszedlis nyomds is fijdalmat okozhat az erek fa-
liaban levé baroreceptorok stimulicidjan keresz-
tul,
csonterdsség csokkenése mechanikai eltéréseket

és avaszkuldris necrosishoz vezethet. A

okoz, ami megvialtoztatja a sulyelosztast és a pe-

riosztedlis idegrostok stimulacidjan it nagy fij-
dalmat valt ki.

A csigolydk vagy a hosszi csoves csontok
patoldgids fracturdja egyes hematoldgiai beteg-
ségek stulyos szovédménye. A fijdalom ekkor
szinte elviselhetetlen, és intézeti kezelés szuiksé-
ges. Ortopédiai sebészeti beavatkozassal (mere-
vités, csontszogezés) a végtag stabilitisa meg-
oldhat6, azonban az eredmény kiszamithatat-
lan.

Mélyvénas thrombosis. Hiperkoagulicioval
jard betegségek (antitrombin III-, protein C-,
protein S-hidny, antifoszfolipid szindroma,
egyéb alvadisi zavarok) oki tényezéként vezet-
kialakulasdhoz.
allapotok

nek mélyvénis thrombosis
Emellett

(polycythaemia rubra vera, esszencialis throm-

hiperviszkozitissal jaro

bocythaemia) vagy az alvadisi faktorok funkcio-
janak komplex zavara (disszeminalt intravaszku-
laris koagulicid stb.) is fokozott véralvadassal ja-
r6 allapotot eredményezhet.

Lymphoedema. Elsésorban malignus lympho-
makban a nyirokcsomokhoz vezetd vagy a nyi-
rokcsomoktdl elvezetd nyirokutak nyomisa, el-
zarodasa, esetleg ezek mutéti atvagasa, lekotése
vagy irradiicidja utin észlelhetd. Fels6- és also-
végtagl duzzanatot egyarint eredményezhet, a
1éz16 helyétél fuggben. A végtag duzzadt, feszes,
fénylé és fijdalmas. Legstlyosabb forméja az
elephantiasis. A krénikus lymphoedema, mivel
lathatd teruleteket érint, emociondlisan sokkal
érzékenyebben érinti a beteget, mint barmely
mis eltérés. Megel6zése fontos, mivel a kezelé-
sében kevés lehetéséguink van.

Mozgasszervi rehabilitaciot igénylo
szovodmeények haemophilia A-s
betegekben

A haemophilia A klinikai jellemzéi (gyorsan ki-

alakul6 véraldfutisok, foghuzas utini elhtizodo
vérzés, hosszan tartd, sokszor fatalis posztopera-
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tiv vérzés) kozott igen sulyos problémat jelente-
nek az izileti és izombevérzések.

Az iziiletek bevérzése — haemarthros. Hae-
mophilia A-ban a leggyakrabban bevérzett izi-
letek a térd-, a konyok-, a boka-, a vill-, a
csip6- ¢s a csukloizuletek. Az elsé akut izileti
bevérzés mar kora gyermekkorban felléphet,
rendszerint elébb, mint ahogyan a gyermek jar-
ni tudna. A haemarthros spontin vagy észrevét-
len kis trauma hatdsara is kialakulhat. Ha a vér-
zés eldllt, a vér felszivodik, és az iztlet funkcid-
ja n¢hiny nap vagy né¢hany hét alatt normaliza-
16dik.

Ha nagy fijdalom, izileti duzzanat vagy sa-
lyos mozgaskorlitozottsag észlelhetd, tgy a vér-
z¢és elérehaladott stidiumu és feltehetd, hogy az
iztleti bevérzéshez synovitis 1s tarsult. A gyulla-
das az iztletet tjabb bevérzésekre hajlamosit-
hatja és kialakul a hemofilids arthopathia.
Egyetlen iztleti vérzéses epizdd is prediszpona-
16 tényezét jelent a vérzés ismétlddésére, leg-
alabb két okbol:

* a haemarthros stimuldlja az izileti hartya
proliferacidjit, kronikus gyulladast és a szi-
novidlis membrin hipervaszkularizdcidjat
valtja ki;

e a haemarthrosist a periartikuliris izmok
rapid atrophidja kiséri, kovetkezményesen
csokkentve az izulet 1izmok dltali védel-
mét.

Kronikus arthritis. A visszatéré haemarthros
onmagit fenntartd dllapothoz vezethet, melyben
a vérzéses epizdédok kozotti idében is perzisztil-
nak az izileti eltérések: az érintett izulet kroni-
kusan duzzadt, enyhén melegebb, de fijdalmat-
lan. Kialakulnak a krénikus synovitis klinikai
tunetei.

A krénikus arthritis kialakuldsanak valoszint-
sége a koagulicids defektus sulyossigival mutat
osszefuggést. Nem viligos azonban, hogy a kro-
nikus artritiszes betegekben a gyulladist 1s-
métl6dd szubklinikus vérzések vagy a nagy vér-
zést kovetd irreverzibilis szinovidlis proliferdcid
valtja-e ki.

Végstadiuma hemofilias arthropathia. A
hosszt ideje fenndlld, végstidiumi hemofilids
arthropathia tiinete1 megegyeznek a degenerativ
izuleti betegségek vagy az elérehaladott reuma-
toid arthritis tiineteivel. Radiologiai vizsgalattal
az iztleti rés besztikilése, lagyrészmeszesedések,
néha osteophytaképzddés lathato. Klinikailag az
izulet duzzadt, egyenetlen, a szinovialis megvas-
tagodds és effizié6 azonban nem szembetlind. A
mozgis sulyosan besziikilt, gyakori a fibrosis
okozta ankylosis, ugyanakkor a laza iziilet miatt
gyakori a subluxatio.

Szeptikus arthritis. Tobb izileti betegségben,
mint a reumatoid arthritis és osteoarthritis, a
megeléz6en sérult iziletben a bakteridlis infek-
ci6 rizikdja megnd, azonban hemofilias arthro-
pathiaban nagyon ritkin szamolnak be szeptikus
szovédményrél. Ha mégis kialakul a piogén
arthritis, gyakrabban fordul el feln6tt, mint
gyermek hemofilidsokban; rendszerint monarti-
kularis és f6ként a térdiziletet érinti. A spontin
haemarthrosissal 0Osszehasonlitva a szeptikus
arthritist liz (>38 °C), leukocytosis és iziileti f3j-
dalom kiséri, mely nem javul a faktorpotld tera-
piara.

Haematoma. A kis intramuszkularis haemato-
mik gyakoriak és spontin felszivodhatnak, de a
nagy hematomidk a vitdlis szervek kompresszidja
révén salyos kovetkezményekkel jarhatnak. A
nagy haematomadkat iz, leukocytosis, sulyos fij-
dalom ¢és a vorosvérsejtek szétesése kovetkezté-
ben kialakul6é hyperbilirubinaemia kiséri. Nem
megfelel kezelés mellett fibrosist és kontrakta-
rakat eredményezhet. A nagy intramuszkularis
bevérzések cystaképzédéshez vezethetnek, mely
a vér elégtelen felszivodasinak a kovetkezmé-
nye. A szubperiosztalis vagy intraosszealis bevér-
zések pszeudotumorok kialakulisit eredménye-
zik a csont destrukcidja, jraképzddése, kiter-
jeszkedése, illetve patoldgids fracturdk kovetkez-
tében.

Az iziileti eltérések kezelése. Haziankban a
hemofilids betegeket specidlis haemophiliacent-
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rumokban gondozzik. A vérzéses epizodokat
meghatirozott szempontok szerint kezelik. A
preventiv VIII-as faktorral torténd kezelés
megel6zi az akut haemarthrosis kialakulasat, és
minimalizdlja a kronikus synovitis és a prog-
ressziv arthropathia rizikéjat. Az iztleti bevérzé-
sck ¢és hematomak lokdlis tuneti kezelés¢hez
hozzitartozik az érintett régié nyugalomba he-
lyezése és a tovabbi trauma kertlése. A rekom-
bindns VIII-as faktor alkalmazdsa és a kontrollalt
otthoni kezelés ma mar gyakorlatilag megel6zi
az iztleti és 1izomkozti bevérzéseket.

A krénikus hemofilids arthropathia jelentésen
javul néhany hétig vagy honapig tartd intenziv
fizioterdpia hatdsira, mely izomépitd és izilet-
stabilizalé hatasu. A tineti kezelésként adott
nem szteroid gyulladiscsokkentdk jelent&sen
csokkentik a fajdalmat anélkiil, hogy fokoznik a
vérzéses problémdkat. A flexios kontrakturik
megoldasa ortopédiai beavatkozast is igényelhet.
A szabilyos 1d6kozokben adott VIlI-as faktor
megel&zi a tovabbi traumas bevérzéseket. Korai
konzervativ kezelés javasolt mind a cysta, mind
a pseudotumor esetében, beleértve az immobili-
zacidt és a faktorpotlo kezelést. Ha ezek az elval-
tozasok progrediilnak, sebészi eltavolitas szitksé-
ges, clkerulendé a salyos komplikicidkat. Az
iztuletpotld ortopédiai sebészeti beavatkozas igen
Jo eredményeket hozott a csipdizuleti arthropa-
thia megoldasaban. Ujabban térdiziiletpotld
protézisek betltetésére, sét, a teljes vallizalet
potlasira 1s lehet6ség van. Ma a stlyos hemofili-
asok is enyhe fokt arthritisszel vagy anélkul ér-
hetik el a felndttkort, melyben a jol iranyitott
megeldzésnek igen jelentds szerepe van.

(4

Neurologiai rehabilitacio

Neuropathia. Malignus limfémads betegekben
sugarkezelés utin motoros neuropathia alakulhat
ki. A betegek fijdalom nélkuli gyengeséget pana-
szolnak. A neurologiai deficit csak hénapok vagy
évek alatt rendezédik. Mint a neuromiopatids és
a polineuropitids betegek, a motoros neuropa-
thidt mutatd betegek is rehabiliticiora szorulnak.

Tobb citosztatikum, kozottuk a vincaalkaloi-
dok, ktulonosen pedig a vincristin okoz peritérias
neuropathiit, kovetkezményes gyengeséget ¢és
¢érzéskiesést. A labakat jobban érinti, mint a ke-
zeket. A toxikus hatds nem dozistfiggs. A hossza
tava prognozis ¢s a teljes visszatérés a vincristin-
neurotoxicitisban meglehetdsen jo. A koros fe-
hérjetermeléssel jaro betegségekben, mint a ma-
lignus lymphomik, kozottik is féként a Wal-
denstrom-macroglobulinaemia, periférids neu-
ropathiit okozhatnak. Az idegkirosodis moz-
gasképtelenséghez és igen nagy fijdalomhoz ve-
zethet. A koros fehérje eltivolitisa (aferezis),
majd Gjratermelésének meggitlisa (kemoterapia)
egyben a tuneteken is javithat.

Nyelési zavarok. Hematoldgiai betegségekben
a neuroldgiai 1éziok eredményezhetnek nyelési
zavarokat. Agyi metastasis lymphomakban, mig
meningealis besztrtség leukaemidkban fordulhat
elé. A leggyakoribb szovédmény az aspiricio.

Hemiparesis. Hematoldgiai betegségekben a
véralvadasi zavarok vezethetnek leggyakrabban
agyi torténésekhez és kovetkezményes hemipa-
resishez. Az egyik ok a vérzés, amit az alacsony
thrombocytaszim, valamint az alvadisi faktorok
hidnya idézhet el6. A misik ok a thrombosis,
mely a fokozott thrombosishajlammal jaré fak-
torhidnyos allapotok (pl. antitrombin-III-hiiny)
kovetkezménye lehet. Ennél ritkibban agyi me-
tastasisok eredményezhetnek végtagfunkcido-ki-
esést.

Cerebellaris diszfunkcidok. Nagydozist cito-
zin-arabinozid utin fejlédhet ki. A ciszplatin is
gyakran eredményez halliskirosodist és egyen-
salyzavarokat.

Kardiopulmonadlis rehabilitacio

A hosszit dgyban fekvés kardiopulmonilis de-
kondiciondlashoz vezet. Két hét fekvés utin a
nyugalmi szivfrekvencia tobb mint 30%-kal no-

vekedhet. A hossz immobilizicidé azonban
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nincs érezhetd hatissal a tudé mikodésére (a
légzéstunkcidkra). A fekvd helyzet csokkenti a
rekeszizommozgist, és a hasi szervek feljebb ke-
rulnek. Ennek eredményképpen a teljes 1égz6-
volumen csokken, a légzésszam emelkedik. A
hosszti haton fekvés csokkenti a horgéviladék
kiuritésének lehetéségét, és ineffektiv kohogés-
hez vezet. Az immobilizilas jelentds diurézist
eredményezhet, mely plazmatérfogat-veszteség-
gel jar. A nyugalmi kardidlis output kis valtozast
mutat, mivel a csokkent térfogat miatt a frek-
vencia novekszik. A kardiovaszkularis hanyatlas
megelézhetd agymelletti gyakorlatok végzésével
(dgymelletti bicikli). A fizikai terhelhetéség 1é-
nyegesen csokkenhet.

A mellkasi fizioterdpia azért is fontos, hogy
csokkentsuk a tudégyulladis kockazatat. Ez ku-
lonosen olyan restriktiv tiidébetegségekben 1é-
nyeges, mint a tudéfibrosis. A légzési gyakorla-
tok végzése a légzéizmok tjrakondicionalisihoz
szuikséges. A poszturalis drendzs segithet eltivo-
litani a véladékot a tidd meghatirozott lebeny-
horgéibdl. Az agyhoz kotott betegeknek 1-2
orankénti helyzetvaltozast kell eldirni. Mellkasi
kopogtatas vagy vibricié hasznilhaté a valad¢k
eltavolitasaira. A kohogés ellenérzése szintén
szukséges. A mellkasi fizioterapia el6tt horgéta-
gitd szerek inhalicidja segitheti a horgdk tisztu-
lasat. A fizioterapia megkezdése el6tt spiromet-
ria szukséges.

A beteg rekondicionaldsa javulist eredmé-
nyez a légzésfunkcidkban, névekvsé mennyiségl
oxigént szdllit az izmokhoz. A torzsizmok oxi-
génkapacitasinak novelése rendkivil fontos.
Elséként a sétilds vagy az ul6kocsival torténd
kozlekedés javasolt. A megfeleld hatds elérése
¢rdekében hetente 3-5-sz0r 15-60 percig tartd
fizikai aktivitds szitkséges. A kardiovaszkuldris
kondicionalds mellett a gyakorlatok javitjdk a li-
pidanyagcserét, csokkentik az osteoporosist, és
segitenek a vérnyomas szabdlyozasiban.

A gybgyszerek kozul az antraciklinek, bele-
értve a doxorubicint és daunorubicint, felel8sek
lehetnek a cardiomyopathia kifejlédéséért. A
hatds dozisdependens és irreverzibilis. A beteg-
nek késébb kongesztiv cardiomyopathiija lehet.

A sugarkezelés pericarditis, vagy direkt sziv-
1zom-kdrosité hatds révén okozhat eltérést. A
pericarditis gyakran dtmeneti és tiinetmentes, a
nagy mennyiségli perzisztald folyadék azonban
sebészeti beavatkozast igényel. Az egy¢b kardia-
lis kdrosodasok atmenetick vagy krénikusak le-
hetnek. Ez utdbbi restriktiv cardiomyopathiat
valthat ki. Leirtak irradidcié utini koszortér- és
szivbillenty(ihibat is.

Az obstruktiv tiid6betegség mellett az intersti-
cialis pneumonitis és fibrosis fordul el6, f6ként
egésztest-besugarzasban, bleomicinkezelésben
vagy buszulfinteripidban részesilt betegekben.
Ez az egyik gyakori szovédménye a csontvel6-
atultetést kovetd kronikus GVHD-nak 1s. Ko-
hogés, fulladds, 1dz jellemzi. A 1égzéstfunkciok
restriktiv tidéhibat mutatnak. Nagy dézisa kor-
tikoszteroid segithet a tudéfunkcié helyreallita-
saban. Tuddtoxicitassal egyéb gydgyszerek, mint
a nitrozourea-szarmazékok (BCNU, CCNU), a
metotrexat (MTX) ¢és az alkildlo dgensek is ren-
delkeznek.

A mellkas irradiicidja tuddkirosodast okoz-
hat. Akut radidcios pneumonitis 6 héonapon belul
fordul ¢l6 leggyakrabban a sugirkezelés utin.
Ezt generalizilt hiperszenzitivitasi reakcionak
gondolhatjuk, mely nem szoritkozik az irradidlt
tertletre. A tiinetek, mint a fulladds, a kohogés,
2-3 hoénap alatt oldodhatnak. Nagy felulet nagy
dézist sugirkezelése azonban a tinetek rosszab-
bodasdhoz, sokszor halilhoz vezethet.

Masodlagos immundeficiencia. Az immun-
rendszer daganatai (leukaemidk, malignus lym-
phomik), mint a védelmi rendszer betegségei,
onmagukban is immunhidnyos allapotot ered-
ményeznek. Egyre sulyosbodé humorilis im-
munvilasz, azaz jelentés immunglobulin-hiiny
igazolhato a koros fehérjetermeléssel jarod beteg-
ségekben, mint a krénikus limfoid leukaemia
(CLL), a myeloma multiplex (MM) és egyéb B-
sejtes malignus lymphomadk. Az allogén csont-
velé- (Bssejt-) atultetés egyik szovédménye 1s a
silyos hypogammaglobulinaemia. A transzplan-
tilt betegek az immunrendszer funkcidjianak
visszatéréséig ezért rendszeres intravénds im-
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munglobulin-pétlasban részestlnek, igy a sok-
szor ¢letet veszélyeztetd infekcidk megelézhe-
tok.

Pszichoszocidlis rehabilitacio

Ismert, hogy az orvosi rehabiliticié hematoldgi-
ai betegek esetében is magiban foglalja a pszi-
choszocidlis rehabiliticiét. Errdl legtobbet a
csontveld-atultetésben részesult betegek kapcesin
tanultunk, mely azonban dltalinosan érvényesit-
heté meglatisokat tartalmaz az onkohematol6-
giai betegségek teljes korére nézve is.

A kutatisok azt bizonyitjdk, hogy kezdeti
pszichodiagnosztikai szlirés és adekvat pszicho-
l6giai/pszichidtriai ellitds hidnyiban az onkohe-
matoldgiai szempontbdl tunetmentes/gyogyult
betegek 50-80%-a daganatos betegsége folya-
méan pszichésen megbetegszik, és a késébbiek-
ben is krénikus lelki tunetekkel/betegségekkel
jellemezhetd. A daganatos betegek és hozzatar-
tozbik szocidlis helyzete, életmindsége a beteg-
ség kontrollalatlan pszichoszocialis kovetkezmé-
nyeinek ardnyiban romlik. Napjainkban az ak-
tudlisan betegek, majd a gondozottak, illetve a
visszaesOk és a termindlis dllapotban levd bete-
gek és hozzitartozdik pszichoszocidlis gondoza-
sat dontd részben a hematologusok és a névérek
biztositjak, altaliban megfelels feltételek, speci-
alis képzettség és felugyelet hidnydban.

Az onkohematoldgiai betegek pszichoszocid-
lis rehabiliticidja egyénre szabott, a diagndzis
megallapitdsakor kezdédik és folytatodik a bea-
vatkozasok, a kezelések, a gondozis, az esetleges
allapotromlas, illetve visszaesés és a termindlis 4l-
lapot idején, egészen a halilig. A munka sorin
azonban mindvégig torekedni kell a betegek fi-
zikai, lelki, szocidlis és tirsadalmi szikségletei-
nek tekintetbevételére és biztositisira, a megfe-
lel életminéség eldsegitésére. Mindez feltétele-
zi a jO orvos-beteg kapcsolatot, a megteleld
kommunikéciot és a beteg aktivitdsinak tAimoga-
tdsat.

Altaldnos, fobb pszichoszocidlis problémdk:

* A kivizsgilis el6tt és alatt dtmenetileg csok-

kenhet az adott személy kritikai gondolko-
dasanak szinvonala, koncentricids képessé-
ge, ¢s novekedhet a szorongis.

* A diagnozis kozlésének tartalmin tal annak
mikéntje is fontos, mert messzemen&en
befolyasolja az aktulis és a késébbi orvos-
beteg kapcsolatot, a beteg dontéseit és
egyuttmiikodését.

* A betegség kezelése folyaman jellemzé ér-
zelmi reakcidkat és szocidlis félelmeket ta-
pasztalhatunk: félelem a halaltdl, a fijda-
lomtdl, a kezelés mellékhatdsaitol, a testi
valtozasoktdl, a szexudlis problémaktol, a
karrier félbeszakadasitol, a fuggetlenség el-
vesztésétdl, az 1zolaltsagtol, a visszaeséstdl, a
gyogyithatatlansagtol, a végstadiumtdl. Ne-
heziti a beteg alkalmazkodisit és egyutt-
miikodését az elbzetes személyiségfejlédési
zavar, betegség, csaladi konfliktus, ked-
vezdtlen tirsadalmi helyzet és a mas kulta-
rahoz tartozas.

A rosszindulati hematoldgiai betegségekben is
tipikusak a betegek megktizdési médjai: tagadas,
ktizdés, beletorddés, reményvesztés.

A tagado ¢és a kuizd6 betegek mas-mas modon
fordulnak szembe a betegséguikkel, és a klinikai
tapasztalatok alapjan sokkal jobbak a tulélési,
gyogyulasi esélyeik, mint a beletordds, illetve a
reményvesztett betegeknek.

A pszichoszocialis rehabilitacié célja. A be-
tegeknek vissza kell nyernitk, illetve el kell ér-
nitk a lehetd legteljesebb fizikai, lelki, szocilis,
képzési/toglalkozasi képességuiket. A célok kitdi-
zésénél figyelembe kell venni a realitdst, és te-
kintettel kell lenni az esetleges fizioldgiai, pszi-
chologiai és kornyezeti korlatokra. A megvalo-
sitishoz vezetd folyamat 1épéset:

* pszichoszocidlis rehabiliticids kivizsgalas,

* a rchabiliticié moddszerei, a segitségnyujtis

korulhatarolasa,
* pszichoterdpia,
* otthoni gondozis.

A hosszt tava, sikeres rehabiliticid egyik felté-
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tele a betegségmentesség, a pszicholdgiai stitus
visszatérése a betegség eldtti szintre, az ¢let érté-
kes szerepeinek ¢és feladatainak tjrakezdése. Ez a
folyamat évekig eltarthat.

Ki kell emelni, hogy a rosszindulatt hemato-
logiai betegségekbdl torténd visszatérés ¢és gyo-
gyulds, beleértve a csontveld-atultetést 1s, pozi-
tiv lelki értékekkel gazdagithatja az egyént, ¢és
befolyassal lehet kornyezetére. Egy ilyen folya-
matot atélve az erkolesi értékrend feltétlentl
megviltozik: né az onbecsiulés, javul az érték-
rend ¢és a tdj¢kozddas az életben, né a megértés
¢s a konyoruletesség ¢rzése, javulnak a csaladi és
a szocialis kapcsolatok, jraéled a hiiség és a be-
csilet jelentésége. Tehit a kezelések és a
transzplantacié utdn a beteg sok szempontbdl
valtozik, ¢és nem tér vissza szimplin a betegség
elétti ,,status quo”, valdban nem lesz tobbé
ugyanaz, mint a betegség eltt volt.

Az onkohematoldgia életet veszélyeztetd
alapbetegségek életet veszélyeztetd kezelési for-
mait foglalja magiban. Ezt a kezelést a fizikai és
pszicholdgiai betegségtunetek sokasiga kiséri. A
fizikai dllapot javitdsira tett eréfeszitések, a mel-
lékhatisok megeldzése és hatékony kezelése, na-
gyon sokban hozzdjarultak az eredményesség ja-
vuldsahoz. Ugy érezziik, hogy a beteg pszicho-
l6giai 4llapotinak felmérése, a betegségjelek fel-
ismerése ¢s kezelése tovabbi javulist eredmé-
nyezhet.

A szexudlis zavarok kezelése

Minden hematoloégus nyitott azokkal a kérdé-
sekkel szemben, amelyek a betegeket a betegsé-
gtikkel kapcsolatosan érintik. Kozéjuk tartozik a
talélés esélyeinek a megbeszélése, a szovédmeé-
nyek megismerése és olyan kérdések is, melyek
a betegnek a gyogyitasban valo aktiv részvételét
érintik. A betegek rendszeresen érdeklédnek a
megfeleld étrend, diéta, fizikai mozgas, pszicho-
szocidlis  beilleszkedés, emociondlis allapot,
orokletes tényezdk, sét a visszaesés lehetésége,
rizikoja fel6l. Tobben széba hozzak a megélhe-
tés, a jovObeni munkiba allis kérdését is. Az a

tertlet, amit a legtobb hematoldgus leginkabb
keril, és alig vagy egyaltalin nem hozza szdba, a
szexualitds kérdése. Ennél tobbszor esik szo a
fertilitds, azaz a nemz6- és fogamzoképesség kér-
déskorérdl.

A leukaemidk ¢és lymphomik kezelése és ko-
vetkezményel specidlis teruletet jelentenek. A
legtobb beteg fiatal, és a legjobb klinikai ered-
mény érdekében agressziv kemoterapiit kap. Az
clérhetd kezelési lehetdségek, beleértve a kemo-
terapiat, a sugarkezelést, a csontveld-atultetést és
az egy¢b kezeléseket, gyakran befolyasolhatjik a
szexudlis funkcidkat, a fertilitast és altaldban a
parkapcsolat létesitését.

Statisztikai adatok bizonyitjak, hogy e keze-
lések gyakran vezetnek szexuilis zavarokhoz.
Ezek kozé tartozik elséként a testiség jelentdsé-
gének az elvesztése, a testi megjelenéssel kapcso-
latos kozombosség vagy felszinesség. Emellett a
szexudlis érdeklddés csokkenése, a szexudlis ak-
tivitds csokkenése ¢és a szexudlis elégedettség
csokkenése ismert. A gonadalis funkciokat ke-
vésbeé érintd kezelések utdn 1s észlelték ezeket a
pszichés és organikus eltéréseket.

Az irodalombdl viligos, hogy a hematologiai
betegséget talélé populicio altalinos élet-
mindsége ¢és onértékelése megvaltozik. Egyik
oldalrdl a beteg felépultnek tlinik és egészséges-
nek érzi magit, masik oldalrél a hosszt tivon
fennillé szexudlis problémak ezt a hitet je-
lentésen megingatjak. Kulonosen lithaté ez a
leukaemia, lymphoma miatt kezelt és csontvel-
transzplantalt betegeknél.

Jobban oda kell figyelntuink a specifikus orga-
nikus problémaikra, de azt is fontos tudnunk,
hogy az egész test integritisinak megingisa, az
onmagunkroél alkotott kép megviltozisa és a ha-
14l ,,testkozeli” lehet6sége atértékeli a kapcesola-
tok teremtésének jelentéségét és a tulélés biz-
tonsagat. A testnek mint biztonsidgos, vibrald,
érzékenyen vilaszold fizikai ,,otthon”-nak a sé-
rulékenysége, az elvesztés lehetsége jelentds
probléma a rosszindulatti hematoldgiai betegsé-
gekben, bar a betegek pontosan tudjdk, hogy a
kemoteripia nem jar a test valamely részének a
tényleges elvesztésével (végtagvesztés, egyéb
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csonkité mutét). A betegek azonban minden ér-
telemben meg akarnak gyogyulni, és ehhez a
testi felépulés mellett a jobb Oonmegértés, onel-
fogadas, emociondlis kotédést képesség ¢és spiri-
tudlis megitélés 1s hozzitartozik.

A hazassigban ¢l6 betegek stabilabb hatteret
kapnak, mint az egyedil ¢élék. Mindemellett a
legkisebb zavar is onbizalom-csokkenéssel, illet-
ve a tars elvesztésének a lehetdségével jar. Gya-
kori a valas, a kulonélés — ez mind extra lelki
timogatast igényel. Az egytitt maradé paroknal
az egészséges partner tobbszor 1étesit hizassaigon
kivali kapcsolatot, de ez a fizikai ¢és a lelki kom-
fort mellett legtobbszor blindsségérzést, vala-
mint f3jdalmat és szomorasagot hoz.

Legtobbszor a betegek nem kivanjdk részle-
teiben megbeszélni a kezelGorvossal a ,,ma-
ganszféra” teruleteit, beleértve a szexudlis prob-
lémdkat. Ilyenkor a hematoonkologiiban jartas
pszicholégus bevonasa a rehabiliticidba min-
denképpen szikséges. Ajanlatos, hogy az ezira-
nyu érdeklédést és felmérést kérdbiv formajaban
végezzik el. Ennek kitoltése nem jar lelki tortu-
raval, és a jol megfogalmazott kérdések egyben
azt is jelzik, hogy az orvos tud ezekrdl a dolgok-
rol, és hogy valészintien a tobbi betegnek is le-
het hasonl6 problémija.

A szexuilis élettel valo foglalkozas a kezelés
befejezése utin, a ,,gydgyulis” 1dészakiban je-
lentkezik. A visszatérés a ,,normalis életbe” ma-
gaval hozza ennek a teriiletnek a felvetését is. A
beteggel folytatott beszélgetéseket fokozatosan
kell atvezetni a kevésbé érzékeny tertiletrdl a
legérzékenyebb teruletek felé. Egyszeri és a
beteg méltdsigat tiszteletben tartd nyelv hasz-
nilata, a tényekre alapozids, a nyilt vilaszokat
elésegitd kérdések oldhatjak a beteg szorongi-
sat. A segitségnyujtas szandékit egyértelmtvé
kell tenni, az informicidk bizalmas kezelésérdl
a beteget biztositani kell, igy elérhetd, hogy a
megfeleld mértékben tudjunk informiciot sze-
rezni. Jelenleg sajnos erre a fontos teriiletre ke-
vés 1d6t szan a kezelSorvos, aki onmaga sem
képzett ilyen irdnyban megfeleléen, vagy nem
latja sziikségét ezzel foglalkozni. A pszichold-
gus mindenképpen képes segitséget adni, de

annak az orvosnak is be kell kapcsolddnia a se-
gitségnyajtasba, aki a beteget kezelte, aki min-
den mis problémdjit ismeri, akiben bizik és
akiben hisz.

Anaemiak
Hidnyanaemidk

» A hidnyanaemidk esetében a vashidnybeteg-
ség, a Bi,-vitamin- és a folsavhidny az oko-
zott tinetek alapjan jol felismerhetd és ke-
zelhetd, igy még a tippénzjogosultsig ideje
alatt rendezheté. A hidnyallapot megsziin-
tetése utdn tartds kiarosodds nem vélemé-
nyezhetd. Tartos terdpidra beallitott, kezelt
anaemia perniciosa esetén az 0ssz-szerveze-
ti egészségkirosodas vagy a rokkantsig csu-
pan az esetleges idegrendszeri szovédmény
vagy csatlakozd malignus gyomorbetegség
esetén véleményezhets. Tartds vashidny
esetén krénikus vérzés, felszivodasi zavar és
krénikus gyulladds irdnydban a kivizsgilas
kotelezd.

A mijbetegség, a felszivodast zavar (mal-
abszorpcids szindroma) esetén kialakult fol-
savhidnyos anaemia az alapbetegség klinikai
jelenségeként értekelendd.

A malignus daganatok, az idult vese- ¢és
mijbetegségek okozta vérszegénység ugyan-
csak az alapbetegség keretében, mint annak
egyik tinete értékelendd.

Szerzett sulyos aplasztikus
anaemia

Akut betegség, melynek lényege a hemopoeti-
kus &ssejtek megbetegedése. Periférids pancyto-
penidval és hipocelluliris csontveléi képpel jar.
Evente 2-5 betegre szamithatunk 1 milli6 lakos-
ra szamitva.

A diagndzis megallapitisihoz hematologiai
kivizsgalas szitkséges. Kezelése fekvObeteg-inté-



16. FEJEZET ‘ Hematoldgiai karosodasok = 809

zetben, hematoldgiai centrumban lehetséges.
Ebben a betegségben az elsé vilasztando kezelés
a csontveld-atultetés, ha a beteg 40 évnél fiata-
labb és HLA-1dentikus donora van. A kezeléstdl
kb. 80%-os gyogyulds varhaté. Amennyiben
transzplanticié nem lehetséges, hatékony, nagy-
dézisi immunszuppressziv kezelés jon szoba
(metil-prednisolon, ciklosporin-A, antitimocita
globulin). Szupportiv kezelés szitkséges. Komp-

lex rehabiliticié a csontveld-atiltetett, tlnet-
mentes betegekben jon szoéba.

Tiszta vorosvérsejt-aplasia

Ritka betegség, melyre a normdlis fehérvérsejt-
¢s thrombocytaszam mellett anaemia, a csont-
vel6ben az erythroblastok kifejezett csokkenése
a jellemz6. A szerzett kronikus formdk egy ré-
szében primer megbetegedés vagy egyéb kivaltd
ok nem mutathato ki (idiopatids forma), maskor
autoimmun betegséghez, thymomdihoz vagy
lymphomdihoz tirsul. Az immunszuppresszid
szteroiddal vagy ciklosporinnal kedvezd lehet. A
rendszeres transzfuziok vaskeldtor kezelést tesz-
nek szikségessé. Néha évekig is tarthat, re-
misszidkkal és relapszusokkal. Az ilyen, arinylag
kedvezd esetben a beteg dolgozhat olyan mun-
kahelyen és munkakorben, ahol nincs kitéve ve-
gyl anyagok toxikus hatidsinak, rontgen- vagy
radioaktiv sugarzisnak, fert6zésveszélynek, fizi-
kai megterhelésnek. Egyes sulyos esetekben
csontvel6-atultetést is végeznek, ekkor a rehabi-
litici6 ennck megfeleld.

Hemolitikus anaemidk

Ide tartozik minden olyan betegség, melynek 1é-
nyege a vorovérsejtek élettartamidnak megro-
vidulése. Ha a fokozott vorosvérsejt-pusztulast a
csontvel6 kompenzilni képes, nem alakul ki
vérszegénység. Ha azonban a csontvel6 a nagy-
foka voOrosvérsejt-pusztulist mir nem képes
pétolni, kialakul az anaemia.

Orokletes vagy intrakorpuszkularis hemo-
litikus anaemia. Orokletes hemolitikus anae-
miardl akkor beszélink, ha a vorosvérsejtek
¢lettartama valamely sejten beliili ok miatt rovi-
dul meg (pl. membrandefektus, anyagcserezavar,
enzimhiiny, haemoglobinopathia). Ritka beteg-
ségek. A hazankban eléforduldk kozal az alabbi-
ak ismertek:

o Orokléds sphaerocytosis (icterus haemoliticus fa-
miliaris congenita). Tuinete a sphaerocytosis,
mérsékelt icterus, lépmegnagyobbodas,
enyhe anaemia. Szimottevd karosodast
nem okoz. Ha azonban hemolitikus aplasz-
tikus krizisek alakulnak ki (legtobbszor par-
vovirusfertézés kovetkeztében), sulyos
anaemia, jelentds 1épmegnagyobbodis 1ép
fel, a csontvelé mutkodése elégtelenné va-
lik, akkor a beteg tartds Ossz-szervezeti
egészségkarosodasat kell megéllapitani.
Lépeltavolitas utin azonban a krizisek meg-
szinnek, teljes és tartds klinikai tiinetmen-
tesség kovetkezhet be. Ez esetben mér sza-
mottevd tartds karosodas nem véleményez-
hetd.

o Orokléds elliptocytosis (familidris ovalocytosis).
Igen ritka, tobbnyire artatlan jelenség, né-
ha azonban anaemia, haemolysis kiséri. Az
okozott munkaképesség-csokkenés nem
jelent6s. Stlyos haemolysis esetén splenec-
tomia végzendd, mely megszinteti a hae-
molysist, s ez a karosodis megszinését
eredményezheti.

* Thalassaemia minor. Kezdédhet gyermek-
vagy feln6ttkorban. Jelei: icterus, a perifé-
rids vérképben céltiblasejtek, basophil
punctatio, enyhe anaemia, hepatospleno-
megalia, csonteltérések (kortikalisatrophia),
enkefalopatids tunetek, pszichés zavarok,
myopathia. A véleményezhetd tartods

egészségkarosodis, munkaképesség-csok-
kenés a kisér6 idegrendszeri szovédmények
szakkonzilium

miatt 1igénybevételével

egyénileg biridlhato el.
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Szerzett vagy extrakorporalis hemolitikus
anaemiak. Altaliban immun (autoimmun) he-
molitikus anaemidk, melyekrél akkor beszélunk,
ha az eredetileg normalis vorosvérsejtek a beteg
szérumaban levd és haemolysist okozd tényezdk
hatdsira masodlagosan karosodnak és pusztulnak
el 1d6 eldtt. Ezt a pusztulast dltaldban a szervezet
sajat vorosvérsejgjel ellen termelt sajat antitestek
okozzdk (hideg vagy meleg tipusu antitestek,
hemolizinek). Az autoimmun hemolitikus anae-
mia mellett haemolysis kisérhet egyes infekcid-
kat, leggyakrabban a virusos eredet(i betegsége-
ket (mononucleosis infectiosa, cytomegalovirus-
fert6zés stb.), de maldria, toxoplasmosis és sepsis
esetében is kialakulhat. Ritkén fizikai vagy ké-
miai artalom is okozhat haemolysist. Ilyen té-
nyez&k lehetnek példaul:

* kémiai anyagok (fenol, belzol, benzin),

* nehézfémek, félfémek (6lom, arzén),

* gybgyszerek (szulfonamidok, fenacetin, kinin),

e fizikai drtalmak (mubillentyli behelyezése,

shuntkészités, septumdefektus).

» Az Ossz-szervezeti egészségkirosodas elbira-
ldsa a felsorolt tényez6k altal okozott alap-
betegség, az anaemia mértéke, a csontveld
regeneracios készsége ¢és a varhatd prognd-
zis alapjan, széles skalan torténik, hematolo-
gus szakember véleménye alapjan. Fontos a
foglalkoztathatdsag feltételeinek megallapi-
tasa, a kirositod tényezdket jelentd munka-
helyi artalombdl valé kiemelés. R okkantsa-
got a sulyos anaemia, a csontvelé-kimert-
1és, a leromlott dltalanos dllapot jelenthet.

Szerzett vaszkularis

defektusok

Sok betegségben fordulnak elé koros vérzé-
kenységhez vezetd vaszkularis defektusok, me-
lyek azonban kereséképtelenséget 4ltaliban nem
okoznak.
* Purpura simplex. Gyakori benignus rendel-
lenesség, mely egyébként egészséges, tobb-

nyire fogamzdképes korban levé nékben
fordul el6.

 Purpura senilis. A bérerek timasztoszoveté-
nek atrophidja kovetkeztében alakul ki,
els@sorban az alkar ¢és kéz dorzalis oldalin.

o Fertézéseket kisérd purpura. Sokféle bakterid-
lis, virusos vagy Rickettsia okozta fert6zés
jarhat pontszer(i bérvérzésekkel.

* Schonlein—Henoch-purpura. Gyakran akut in-
fekciot kovetd immunkomplex-képzédés-
sel jar6 hiperszenzitivitisi reakcié. Tobb-
nyire spontan gyogyul.

 Scorbut. C-vitamin-hidnyban a koéros szer-
kezett kollagén miatt bér- és nyalkahartya-
vérzések keletkezhetnek.

o Szteroid purpura. Hosszantartd szteroidke-
zelésnél fordul el8, oka az érfal kotBszove-
tének kirosodasa.

o Kotdszoveti (kollagén-) megbetegedések. A
szisztémdas autoimmun betegségek része-
ként jelentkezd purpura.

Thrombocytopenia

Pdloczi Katalin

Immun (autoimmun)
thrombocytopenia (ITP)

A gyakorlatban legtobbszor az immun (autoim-
mun) thrombocytopenia (ITP) fordul elé. Alap-
ja, hogy a thrombocytik autoantitestekkel tor-
ténd szenzitizicidja miatt a fagocitarendszer sejt-
jei a vérlemezkéket fokozottan pusztitjak, ezaltal
a keringd vérlemezkék szama csokken. Viszony-
lag gyakori, leggyakrabban 15-50 év kozotti
nékben fordul el6.

A teljes megakaryocytatomeg és a throm-
bocyta ,,turnover” egyidejlileg megnovekszik. A
diagnozis f6ként a vérkép- és a csontvel§vizsgi-
laton alapul, de a thrombocyta elleni autoanti-
testek vizsgalata is segithet. A spontin gyogyulas
ritka. A kezelésben a prednizolonszirmazékok
addsa gyakran hatdsos. Ha 3—6 hénapos kezelés
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ellenére fenndll a thrombocytopenia, vagy a be-
tegnek nagy a szteroidszukséglete, kombinadlt
immunszuppressziv kezelés vagy splenectomia
jon széba. A splenectomia az esetek tulnyomod
tobbségében kitlind hatast lehet, de a szteroid-
refrakter ITP-ben gyakran hatistalan.

Ujabban nagy doézisti intravénds immunglo-
bulint adhatunk a thrombocytaszdm gyors meg-
novelése érdekében. Kilonosen életveszélyes
vérzés esetén, terhesség alatt vagy matéti beavat-
kozis el6tt javasolt. Mivel a thrombocytaellenes
autoantitest atjut a placentdn, a magzatban
thrombocytopenia fejléddhet ki. Szukség esetén
nagydozisi immunglobulin és szteroidkezelés
segithet. Mindemellett ITP-ben a betegek telje-
sen munkaképessé vialnak, kereséképességuk
helyre all. Terhességet is kihordhatnak megfe-
lel6 gondozas mellett.

A thrombocytaszam emelkedésével jard
thrombocythemidk (Onkohematologia rész) és a
szekunder thrombocytafunkcié-zavarok szakke-
zelést 1génylé ritka korképek, a trombotikus
trombocitopénids purpura és a disszeminalt int-
ravaszkularis koagulicioval jardé korképek vi-
szont feltétlentil korhazi kezelést igényelnek.

A véralvadasi faktorok
velesziiletett zavarain
alapuld betegségek

Pdloczi Katalin

Haemophilia A

A haemophilia A a véralvadis leggyakoribb
orokletes rendellenessége. Az 6roklédés nemhez
kotott, de a betegek 33%-anak nincs pozitiv csa-
ladi anamnézise; ilyenkor a betegség feltehetéen
muticié kovetkezménye. A defektus a VIII-as
alvadasi faktor hidnya vagy alacsony szintje.
Sulyos esetben a korlefolyast visszatérd fajdal-
mas izuleti bevérzések ¢és 1izomkozti haemato-
mak jellemzik, melyek fokoz6édé deformitisok-

hoz és elnyomorodishoz vezetnek. Foghtizasok
utin elhtzédd vérzés alakul ki. A haematuria
gyakoribb, mint a gasztrointesztindlis vérzés. A
klinikai kép sulyossdga ardnyos az alvadasi faktor
hidnyinak mértékével. A mtéti és a poszttrau-
mis vérzés mind a sulyos, mind az enyhébb
formakban életveszélyes lehet. A hossz cson-
tokban, a medencében, a kéz- és labujjakban he-
mofilids pszeudotumorok keletkezhetnek. Ezek
1smétl6dd szubperiosztalis vérzésekbdl szarmaz-
nak, a csont destrukciodja, Gjraképzddése, kiter-
jeszkedése, illetve patoldgids fracturik kovetkez-
tében.

Nyilvinvalova vélt, hogy sok hemofilis
szubklinikusan zajlé  mdjbetegségben szenved,
egyesekben a kronikus hepatitis ttineteket okoz.
Ez rendszerint a nagy mennyiségli vérkészit-
ménnyel atvitt virusfert6zés (hepatitis B, C,
egyéb) kovetkezménye. A donorsziirés ¢s a vi-
rusinaktivacios eljarisok csokkentették a hepa-
titisvirusok, az egyik legstlyosabb szovédmény,
a HIV atvitelét. A rekombindns VIII-as faktor
sem jelent fertézési veszélyt.

A diagndzis megallapitisa utdn a vérzés kiala-
kuldsa a véralvadasi faktorok megfelelé adagola-
saval megelézhetd. Célja az izileti bevérzések és
a nagy lokalis haematomdk kialakuldsinak
megeldzése. Az otthoni ellatisra alkalmas ,,re-
kombinins” faktorkészitmények bevezetése dra-
maian megvaltoztatta a haemophilia A kezelését.
A vérzés elsé jelére a készitmény azonnal, ott-
hon adhaté. Ez jelent6sen csokkentette a mara-
dandé deformitisokat okozé izuleti bevérzések
gyakorisagat és a kérhazi kezelések idStartamat.

Ma a sulyos hemofilidsok a kontrollalt ottho-
ni kezelés keretében, enyhe foka arthritissel
vagy anélkul érhetik el a felnSttkort. A hemofi-
lidsok rendszeres ortopédiai ellendrzése és keze-
lése, valamint fogiszati ellendrzése is fontos.
Ezenkivil mind a beteg, mind a szulé gyakran
1gényel pszichés és szociilis segitséget. A modern
kezeléssel a hemofilids gyermek életmodja csak-
nem teljesen normalis lehet, de bizonyos tevé-
kenységeket, pl. a kizdésportokat kertilnie kell.

A haemophilia A diagnosztikdja a molekularis
biologia fejlédésével rohamosan javult. Ma a
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VIlI-as faktort kédold gén hibaja kordn kimutat-
hato, igy a hordozdk felismerése, az antenatalis
diagnozis (esetleg abortusz végzése) lehetségessé
valt. A betegségben szenveddk ellitisa jelentSs
orszagos Osszefogassal kialakitott gondozoi halo-
zat keretében torténik. Mind a vérzést megel6z6
preventiv kezelés, mind a szovédmények (virus-
atvitel, antitestek, illetve inhibitorok kialakulasa)
megel6zése, felismerése és nyilvantartisa az or-
szagban mtikodé haemophilia gondozoi halozat
segitségével torténik, melynek koordindtora az
Orszagos Haemophilia Kozpont (Orszagos He-
matoloégiai és Immunoldgiai Intézet).

» A régebben kialakult, sulyos vagy kozépsa-
lyos forma bér alatti vagy intramuszkularis
vérzésekkel, haematomakkal, iziileti bevér-
zésekkel akar teljes rokkantsigot jelenthet.
Az enyhe fokt hemofilidsok, amennyiben
szovédményként jelentds elviltozds nem
alakul ki, nem balesetveszélyes, fizikai meg-
terhelést nem igénylé munkakorben foglal-
koztathatok. Egyes esetekben csupan arrol
van sz6, hogy egyes beavatkozdsoknil, pl.
foghtizds vagy esetleges kismitét utin
hosszan tarté vérzés mutatkozik. Ez azon-
ban munkaképesség-csokkenést nem jelent.

Haemophilia B

A haemophilia B (Christmas-betegség) ritka be-
tegség, melyet a IX-es faktort kodold gén hiba-
ja okoz. Klinikai jellegzetességei a haemophilia
A-hoz hasonloak, a két betegség specialis vizsga-
latokkal kulonithetd el. A kezelési alapelvek a
haemophilia A-hoz hasonldak, de a vérzéseket
IX-es faktor-koncentraitumokkal kezelik.

» Az ilyen betegek is csak a fentickben meg-
hatarozott, korlatozott feltételekkel, megte-
lel6 munkahelyen és munkakorben foglal-
koztathatok, vagyis munkaképessség-csok-
kenéstk jelent6s, tobbségik rokkant.

Von Willebrand-betegség

A von Willebrand-faktor mennyiségi vagy mi-
ndségi zavara kovetkeztében 1étrejott, veleszile-
tett vérzékenység.

Az altipusok meghatirozisinak terapiis ko-
vetkezménye van, ezért minden esetben tore-
kedni kell a kvantitativ, valamint az egyes vari-
ans, kvalitativ altipusok elkulonitésére. A
leggyakoribb velesziiletett vérzékenységek ko-
z¢ tartozik, prevalencigja 1/10 000. Nékben
valamivel gyakoribb. Jellegzetessége a nyalka-
hértyatipust (epistaxis, posztextrakcids vagy
gasztrointesztinalis) vérzés. Ritka a haematuria
¢és a haemarthros, de sosem észlelhetd purpura.
Kezelése a megfeleld szakmai irdnyelvek szerint
torténik. Vérzésveszélyt a nagy mitétek jelent-

hetnek.

» A betegek munkaképessége megtartott
marad.

A haemophilia A és B-hez hasonlé megitélés ala
esnek az egyéb ritka kongenitilis vérzékenysé-
gek 1s. Helyes, ha az orvosszakértdi bizottsig a
kongenitilis vérzékenységben szenvedd beteg
véleményezéséhez kikéri az orszagban a hemofi-
lids és mas veleszuletett vérzékenységben szen-
vedd betegek részére szervezett Orszigos Hae-
mophilia Kozpont véleményét.

Antitrombin-111-hidny

Az antitrombin-III- (AT-III) képzés veleszule-
tett zavara thrombosishajlammal jar, ami kulo-
nosen nagyobb sebészeti mtétek és sziilés kap-
csan okozhat tromboembdlids szovédményeket.

Megelbzésére a szokasos profilaktikus (hepa-
rin-) kezelés mellett AT-IIT adasa is sziukséges,
mivel a heparin csak az AT-III jelenlétében ké-
pes kifejteni alvadasgatld hatisat. Terapids célbol
adjuk az AT-III-koncentritumot az AT-III-hia-
nyos betegek akut tromboembolids kezelése
kapcsan, ugyancsak a heparin hatisinak érvé-
nyesitése céljabol.
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Onkohematologia

Pdloczi Katalin

Mieloproliferativ betegségek
Akut mieloid leukaemia (AML)

Az akut (heveny) leukaemia a hemopoetikus
Sssejtek klonalis betegsége. Diagndzisa akkor al-
lithato fel, ha a csontvel6ben és/vagy a periféri-
as vérben a sejtes elemek tobb mint 20%-a fiatal,
éretlen sejt (blast vagy koros promyelocyta). Ha-
zdnkban évente tobb mint 300 felnétt betegszik
meg akut leukaemiiban. A betegek tobbsége a
betegség elsé évében meghal vagy meggydgyul.
Gyodgyulasrdl azonban csak a kezelés befejezését
koveten 3 évvel 1s normalis csontveldi és vér-
kép esetében beszélunk. Diagndzisa és osztilyo-
zdsa hematoldgiai kozpontokban torténik.

A kezelés és a gyogyitis az egyik legnehe-
zebb, gazdasigilag pedig a legkoltségesebb on-
kohematologiai feladat, amelyet olyan centru-
mokban helyes és szabad végezni, ahol az ilyen
betegek kezelésében kell6en tapasztalt munka-
csoport dolgozik.

» A heveny miceloid leukaemidk kezelése tar-
tos kombindlt kemoterdpia, mely a fenntar-
to kezelést is beleszamitva, tobb mint 2 évig
tart6 folyamat. Ez 1d6 alatt a beteg munka-
képtelen, rendszeresen vérkészitmény-ke-
zelésre szorul, a fertézésekkel szemben fo-
gékony. Kozuliuk azok, akik a tartds kezelés
utdn remissziéban vannak és panaszmente-
sek, fizikai igénybevételt nem kivano,
fertézésnek, egészségkarositd hatisnak ki
nem tett munkakorben foglalkoztathatok.
Megfelel$ indikicioval a gydgyulis esélyét
kinalé allogén vagy autolog csontveld-
(6ssejt-) atultetést végezhetink, melynek
rehabiliticiojat mashol targyaljuk.

Mielodiszpldzias szindroma
(MDS)

Egy vagy tobb sejtrendszert érintd cytopenia jel-
lemzi. A csontveld legtobbszor normo- vagy
hipocelluliris, a cytopenia az ineffektiv vérkép-
z¢s miatt jon létre. Idésebbek betegsége. A di-
agnoézist a vérkép gondos elemzése mellett a
csontveld szovettani vizsgilata jelenti. A cyto-
penia klinikai megjelenési formdjit tekintve
elsé lehet a refrakter anaemia. A betegségnek
cbben a stidiumaban az aplasztikus anaemia
kapcsan leirtak a mérvaddak. Az 55 évnél fiata-
labb betegek esetében az allogén csontvel -at-
ltetés szoba jon. Mivel a betegek jelentds része
az clérehaladott ¢letkor, illetve a betegség ala-
csony kockdzata miatt nem részestilhet transz-
planticiéban vagy intenziv kemoteripidban,
szamukra a legkisebb szovédményeket jelentd
kezelés johet szoba.

» A nchéz fizikai munkét vagy a csontvel6-
karositd, illetve fokozott fertézésveszélyt
jelentd munkahelyi kornyezetet kivéve a
betegek kezdetben munkaképesek, de en-
nek megitélés¢hez szakintézeti vélemény
szitkséges. A sulyosan citopénids beteg
munkaképtelen lehet.

Idiilt mieloid leukaemia (CML)

A krénikus mieloid leukaemia (CML) hatteré-
ben a pluripotens hemopoetikus &ssejtek klona-
lis rendellenessége all. A betegség hatterében él-
16 koéros genetikai eltérés (Philadelphia kromo-
szoma) kromoszémavizsgalattal vagy molekula-
ris genetikai meghatarozassal igazolhato.

A kozépkortak betegsége, korlefolydsa tobb
szakaszra oszthatd. A krénikus fizis tartama
konzervativ kezelés esetén 3—4 év. Az akcelerilt
tazis és az ezt kovetd blasztos fizis 1-2 éven be-
lal fatdlis kimenetelt eredményez. A kezelés a
kronikus fazisban tobbféle lehet. Biztosan gyo-
gyitd, de nagy kockizatti beavatkozas az allogén



814  16. resezer ‘ Hematoldgiai karosodasok

csontvel6- (hemopoetikus 6ssejt) atiltetés. En-
nck hidnydban a sejtszamot csokkentd és a fiatal
sejtek osztddasat gatld hidroxiurea- vagy interfe-
ron-alfa-kezelés és tirozin-kinaz-gitlok adasa jo-
het szoba.

» A tobbéves lefolyéds és a konzervativ kezelés
alkalmazisa alatt a beteg megtarthatja mun-
kaképességét. A lappangd kezdeti szakban,
majd a teljes klinikai kép kialakulisa idején
(mérsékelt anaemia, leukocytosis, megfe-
lel6 minéségi vérkép és csontveldi kép, a
granulocytak alkalikusfoszfataz-aktivitasa-
nak megsziinése vagy nagyfokt csokkenése,
splenomegalia), a megfeleld terapiaval elért
panaszmentesség sokszor hossza 1dészaka-
ban a beteg munkavégzésre képes, beleért-
ve a nem nehéz fizikai munka végzését is.
I[lyenkor a munkakori elfoglaltsig a beteg
szamara pszichés szempontbdl is elényos. A
panaszt okozd, fajdalmas, nagyfoku spleno-
megalia, suffusiok jelentkezése, jelent&s
anaemia, laz, fert6zéses szovédmények,
csont- ¢s izuleti fijdalmak idészakiban a
beteg mar rokkant, majd a terminalis szakot
jelentd blasztos transzformdcid stidiuméban
mdr masok gondozisara szorul. Csontveld-
(6ssejt-) atultetés utin a leukaemiamentes
betegnél rendszeres gondozis és rehabilita-
c16 szitkséges, hogy a munkaképesség hely-
redlljon.

Polycytaemia rubra vera (PRV)

Az eritropoetikus rendszer primer (autonom,
klonAlis) prolifericidja jellemzi. Altaliban spora-
dikusan, 1désebb egyénekben fordul el6. Idult
lefolyasti, akdr tobb évtizedes progressziv beteg-
ség. A diagnézishoz csontvelévizsgilat, tenyész-
tés és ertropoetinszint-meghatirozas szukséges.
A veszélyeztetett allapotot a hiperviszkozitds, a
mikrocirculdcids zavar, a vérzéses és tromboem-
bolids komplikacidk gyakorisiga jelenti. Mind-
ezek mellett a betegek rendszeres gondozisra
szorulnak. A kezelés csak palliativ megoldast je-

lent, de a modern kezelésekkel a komplikaciok
megel6zése ¢és a megfeleld életmodd biztositisa
lehetséges. Hosszas remisszioba kerulhetnek,
azonban veszélyeztetett allapotuk dllandd el-
lendrzést igényel.

» Szakintézményi kivizsgilis segit az Ossz-
szervezeti egészségkarosodds, a munka-
képesség-csokkenés megallapitisiban. A
veszélyt jelenté komplikicidk, mint a
thrombosishajlam, a cerebralis thrombosis,
a coronariaokklizo, a Iépinfarctus, a vérzé-
kenység, a kinzd bdrviszketés, a szekunder
koszvény rehabiliticiot igényel, de munka-
képtelenséget is jelenthet.

Esszencialis (primer)
thrombocytaemia (ET)

Ismeretlen eredetd, klonalis mieloproliferativ
betegség. Jellemzdje a megakaryocytarendszer
proliferacidjanak kovetkezményeként a periféri-
as vérben észlelt jelentds thromobocytosis, mely
trombohemorrigiis szovédményeket okozhat.

A thrombocytaszim emelkedésével jard pri-
mer thrombocythaemia paradox médon nem
annyira thrombosisokat, mint inkdbb vérzéseket
(suffusidk) okoz. Agyi thrombosis, coronaria-
thrombosis, kozponti idegrendszeri tunetek le-
hetségesek. A rendszeres gondozis, kezelés
eredményeképpen a betegek atlagos talélési ide-
je meghaladhatja a 10 évet, és nem vagy alig ro-
videbb, mint a korcsoportnak megfelelé popula-
ci6 atlagos ¢élettartama. Ritkdn 20 év feletti tar-
tos tinetmentesség is eléfordulhat. Leggyako-
ribb szovédmény a thromboembolia, ritkibb az
atmenet mieloid metaplasidba, myelodysplasia-
ba, akut leukaemidba.

» A korkép fogyatékossig, rokkantsdg szem-
pontjabol torténd értékelése a szovédmé-
nyek szerint torténik. A szekunder throm-
bocythaemia az alapbetegség (polycythaemia
vera, erhythroleukaemia, kronikus mieloid
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leukaemia, tumor stb.) keretében értéke-
lendé a munkaképesség csokkenése szem-
pontjabol.

Myelofibrosis, idiopadtids mieloid
metaplasia szindréma

Kroénikus klonalis, malignus betegség, melyre
jellemzé a splenomegalia, a leukoeritroblasztos
vérkép, a konnycsepp alaktt vorosvérsejtekkel
jaré poikilocytosis, a valtozd mértékd csontveldi
fibrosis és az extramedulliris haemopoesis. A
tulélés 4-5 év. A gyakoribb idult forma hosszt,
akdr évtizedes korlefolydsa alatt a kozérzet tobb-
nyire kielégitd, panaszokat a lépmegnagyobbo-
das ¢és a jelentds anaemia okozhat, mely miatt
sorozatos transzfuzié valhat sziikségessé. Ebben
az 1d6szakban a beteg kiméld életmdd mellett
adminisztrativ, konny( fizikai munkakorben,
toxikus, sugdrirtalomnak, kulonos fert6zésve-
szélynek ki nem tett munkakorben dolgozhat.

A myelofibrosissal jirhatnak reaktiv, nem
malignus allapotok (infekcidk, anyagesere-be-
tegségek stb.), malignus betegségek (krénikus
mieloid leukaemia, primer thrombocythaemia,
akut leukaemidk stb). A primer myelofibrosis
(agnogén mieloid metaplasia) heveny lefolyasu,
malignus kérkép, mely orvosszakértéi bizottsag
elé altaldban nem keral.

» Myelofibrosiban a jelentds anaemia, a
pancytopenia ¢és a jellemz6 klinikai és labo-
ratériumi tunetek mellett fellépd interkur-
rens betegség vagy terdpiarezisztens dllapot
kialakuldsdval a beteg mir kétségteleniil
rokkant.

Limfoproliferativ betegségek
Akut limfoid leukaemia (ALL)

A hemopoetikus 6ssejtek klonilis betegsége. Di-
agnozisa akkor allithato fel, ha a csontveldben
és/vagy a periférids vérben a blastok ardnya tobb
mint 20%.

A felnéttkori heveny leukaemiak diagnozisa a
csontveld morfologiai, citokémiai, citogeneti-
kai, immunoldgiai és molekularis genetikai vizs-
galatan alapul. A diagndzis megallapitisa és a be-
tegség kezelése hematoldgiai centrumokban tor-
ténik. A kezelés eredményei felnéttekben nem
olyan jok, mint gyermekkorban, de az eredmé-
nyek javulisit elésegiti a pontos diagnédzis és a
koran alkalmazott kemoteridpia. A posztremisszi-
Os kezelést valtozatos, altaldban fenntartd kezelés
koveti.

» Tekintve a hosszas kemoterdpidt, a betegek
dltalaban keres6képtelenek a kezelés alatt,
¢és csak a kezelést kovetd 3 éves teljes leu-
kaemiamentesség utin tekintheték gyd-
gyultnak. Csontvel6- (8ssejt-) atiltetés eb-
ben a betegcsoportban is szoba jon, megfe-
lel¢ 1indikdcidk alapjan. A transzplanticid
teljes gydgyulist eredményezhet. A betegek
rehabiliticidja rendkivil fontos.

Kiénikus limfoid leukaemia

(CLL)

Szerzett, klonalis, kronikus limfoproliferativ be-
tegség. Jellemzi a kis, viszonylag érett, de funk-
cid¢jaban kirosodott B-lymphocytik prolifera-
cidja ¢és felhalmozddisa a csontveldben, a vérben
¢s a nyirokszervekben.

Hazédnkban kb. ¢évi 400 0y esetet diagnoszti-
zalnak. Idult, 4ltaldban sok éves lefolyasu beteg-
ség. A betegek 25—-70%-4ban nincsenek klinikai
tunetek a felfedezéskor és ez a tiinetmentesség
¢vekig tarthat. Id6sebb kori, 55 éves kor feletti
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formdja jobb lefolyast. A diagndzishoz a vérkép
és csontvelé morfologiai, citokémiai, immuno-
logiai és szovettani vizsgilata sziikséges. A nyi-
rokcsomoé-szovettan kotelezé. A klinikai stadi-
um ¢és a prognosztikai faktorok meghatirozasa
nélkulozhetetlen.

A CLL lassan progredidlo betegség, a kezelés
elkezdése a klinikai stidiumtol fugg. A kezelés
megvialasztisanal figyelembe kell venni a beteg
korat, éltalinos allapotat, kiséré betegségeit, a
prognosztikai faktorokat és a valasztott kezelés
mellékhatdsait. Hagyomanyosan monokemote-
rapiat adunk, de fiatalabb betegekben mar mo-
noklonilis antitestkezelés, esetleg csontvel6-at-
ultetés 1s szoba jon.

» Megfeleld kezelési stratégidval hossza, pa-
naszmentes id&szakok érhetdk el, mely alatt
a betegek eredeti munkakorukben (kivéve
a nehéz fizikai munkit és a csontvelé-karo-
sitd  kornyezetet), illetve adminisztrativ
vagy konny( fizikai munkaval jairé6 munka-
korben, illetve jelentSsebb 0Ossz-szervezeti
egészségkarosodas megallapitisa esetén to-
vabbi megszoritasokkal foglalkoztathatok.
A betegség elérehaladasa, a szovédmények
jelentkezése iddszakos fekvbeteg-intézeti
kezelést, esetleg kereséképtelenséget ered-
ményezhet.

Hajassejtes leukaemia (HCL)

Ismeretlen eredetd, ritka, krénikus limfoprolife-
rativ betegség. Elnevezését a periférids vérkenet-
ben lithaté hajas (citoplazma-nytlvianyokkal
rendelkezd), kéros limfoid sejtekrdl kapta.
Féként a kozépkoru férfiak betegsége. Be-
csult hazai incidencidja 2 beteg egymillio lakos-
ra szamitva. A diagnozis alapjat a jellegzetes, ko-
ros morfoldgidju sejtek jelentik a vérben és/vagy
a csontvel6ben. Tipusos esetben cytopenia és
splenomegalia jellemzd. Nem szikséges kezelni
a panasz- ¢és tunetmentes betegeket, akik az ese-
tek kb. 10%-it jelentik. Els6ként valasztandd
kezelése az interferon-alfa, mellyel kb. 94%-ban

teljes ttinetmentesség ¢érhetd el, de legalabb 1
¢ven at szikséges adni. Egy¢b szerek adasa spe-
cidlis esetekben szoba jon. Splenectomia csak
megfeleld indikicioval torténik. A betegek tobb
mint 10 évig panaszmentesek lehetnek.

» A betegség legtobbszor spontan is békés le-
folyasa és kezelhetdsége altalaban nem vil-
toztat a betegek munkaképességén. A ne-
héz fizikai munka és a csontvelSre esetlege-
sen karos kornyezet kertilendd. Szovédmé-
nyek kialakuldsa mar tartos karosodast ered-
ményezhet.

Myeloma multiplex (MM)

A myeloma multiplex a leggyakoribb, klinikilag
jelent&s plasmasejt-dyscrasia. Erett, periférids B-
sejtes limfoid neoplasma. Jellemzé a myelo-
masejtes infiltricié a csontveldben és koros
tehérje jelenléte a szérumban. Eléfordulasa
3—4/100 000 lakos/év. A diagndzist a csontveld,
a koros fehérje és a csontok litikus érintettsége
adja. Kezelés nélkul is évekig nyugalomban ma-
radhat, de az aktiv, progressziv szakban lev be-
teget standard vagy kombinalt kemoterdpidval
kezelni kell. Megfelel6 indikiciok alapjan az au-
tolog, ritkdbban allogén &ssejt-transzplanticid
szoba jon.

» Az MM-es beteg kezelése és ellitisa hema-
tologiai centrumban, szakellitisokon vé-
gezhetd. A gondozis elengedhetetlen. A
betegek sokdig (évekig) munkaképesek,
¢letmindséguik megtartdsa fontos.

Egyeb, mérsékelt malignitdsti
non-Hodgkin-lymphomadk

» Az irdnyelveket illetden megegyeznek a
CLL ¢és az MM kapcsan leirtakkal.
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Agressziv (kifejezett malignitdsii)
non-Hodgkin-lymphomak

A nagy malignitisat NHL a nyirokrendszer
rosszindulatti daganata, amelyet gyors novekedés
és kezelés nélkul rovid élettartam jellemez. Az
idetartozd betegségek tobbsége citosztatikum-
és sugarérzékeny. Megfeleld kezeléssel a betegek
60-70%-a komplett remisszioba kerul, és
40-50%-uk meggyogyul. A diagndzis szovetta-
ni, mely a klinikai kiterjedtség mellett meghata-
rozza a prognozist és a kezelést.

A kezelés dltalaban kombinalt kemoterapia. A
sugarkezelésnek kulon indikiciér vannak. Je-
lent6s elérelépés az autolég hemopoetikus-
Sssejt-atultetés lehetésége. A betegek mind a
kemoterdpia, mind a transzplanticié utin tarto-
san komplett remisszidban lehetnek, vagy meg-
gyogyulnak. Fizikai, pszichés és szocidlis rehabi-
litici6juk, valamint keres6képességuk helyrealli-
tisa lényeges feladat.

» Tartds kdrosodast jelent a betegnél kialaku-
16 salyos anaemia, leromlis, cachexia, me-
diasztinalis érintettség, tiidére vagy szivre
terjedd infiltracio, pleuralis folyadék, vena
cava superior kompresszid, vagy nagy hasi
nyirokcsomoé-conglomeratum stb.

Hodgkin-kér

A Hodgkin-kér a nyirokrendszer rosszindulatt
betegsége, a lymphomik egyik fajtija, mely lo-
kalizalt vagy disszeminilt formaban jelentkezhet.
Kezelés nélkul 1-2 éven belul a beteg haldldhoz
vezet. Az incidencia 2-3 beteg/100 000 la-
kos/év. Férfiakban gyakoribb. Az esetek egyhar-
mada kezelésre rezisztens — szinte allanddan ke-
zelésre szorulnak —, a remisszioba kertilt betegek
kozott visszaesés eléfordul. Halmozott eléfordu-
las 20-30 ¢év kozott és 60 év korul figyelhetd
meg. A diagnozis szovettani.

A kezelés mind a szovettani diagnézistdl,
mind a klinikai stddiumtol és prognosztikai fak-

toroktdl fugg. Kezelésének iranyelvei jol korul-
hataroltak, a kezelés kivitelezése hematoldgiai
centrumokban javasolt. A kezelés legalibb f¢él
évig tart, az utdna kovetkez® tinet- és panasz-
mentes 1dészakban — fenntartd kezelés nélkul —
a betegek adminisztrativ vagy konnyebb fizikai
munkakorben esetleg évekig foglalkoztathatok.
Munkavégzéstket pszichés vezetésuk érdekében
1s helyes biztositani. A modern terdpia (kemote-
rapia, irradidcid, Ossejt-atiltetés) hatdsira ma
mir a gyogyultnak tekintheté esetek is nagy
szamban vannak.

» Tart6s kirosodést, rokkantsigot jelent a be-
tegnél kialakul6 silyos anaemia, leromlis,
cachexia, mediasztindlis érintettség, tiidére
vagy szivre terjedd infiltricio, pleurdlis fo-
lyadék, vena cava superior kompresszid
vagy nagy hasi nyirokcsomd-conglomera-
tum stb.

Csontvel5- (Gssejt-)
atiiltetés

A csontvelé- (hemopoetikus Ossejt) atiltetés a
miésként nem gydgyithatd betegségek tobb mint
30 éve ismert kezelési lehet6sége. Lényege,
hogy a beteg sajit csontvel6- és nyiroksejeit
nagyddzisi kemoterapiaval — sugarkezeléssel
vagy anélkul — elpusztitjuk, beleértve a betegség
maradék sejjeit 1s (minimalis rezidudlis beteg-
ség). Ez a kezelés olyan dozistartomanyban van
(szupraletdlis), amely utin a hidnyz6 csontvel6i
sejtek potlasa szitkséges egészséges sejtekkel. Ez
a folyamat a transzplanticié. Hirom {6 tipusat
ismerjuk: allogén (a donor egészséges, HLA-
identikus testvér, csalidi donor vagy idegen do-
nor), szingén (a donor egypetéji ikertestvér) és
autoldg (a betegtdl kordbban levett, betegség-
mentes sejteket adjuk vissza, igy a beteg a sajat
maga donora). A transzplantalhato Sssejt (proge-
nitorsejtek) forrdsa lehet a csontvel$ vagy meg-
feleld el6készités utin a periférids vér (gyerme-
keknél koldokzsinorvér is). A csontvel$-(Essejt)
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atultetés legtontosabb indikacidit a 16.9. tdblazat
mutatja be.

16.9. tablazat. A csontvel6- (6ssejt-) atiiltetés
legfontosabb indikaciodi

Allogén (vagy szingén) Autolog
* Salyos aplasztikus anaemia * Malignus
+ Akut mieloid leukaemia lymphoma:

Akut limfoid leukaemia Hodgkin-kér,

(tobbnyire a masodik non-Hodgkin-
remissziot kovetden) lymphoma
* Krénikus mieloid leukaemia (rendszerint az elsd
* Egyéb malignus csontvel8i relapszus utin)
megbetegedés (myelodysplasia)| ¢ Akut leukaemidk
(ritkdn)

* Myeloma multiplex

* Benignus, 6roklott betegségek
(sulyos kombinalt

immundefektus, * Szolid tumorok
anyagcserezavarok, (csirasejtes
haemoglobinopathiak) tumorok)

* Autoimmun
betegségek

Az allogén transzplanticio elsédleges feltétele a
humin leukocyta antigének (HLA) egyezése a
donor ¢és a recipiens kozott. Testvérek esetében
ennek elméletileg 25%-o0s a valdszintisége, nem
rokon donorok kozott 1:30 000. Sem a HLA-
egyezés, sem a transzplanticid tervezése nem
fugg a vércsoporttdl, illetve a nemtdl.
Transzplanticio esetén a recipiens (beteg) spe-
cidlis kornyezetben (csontveld-atultetd egység),
specialis kezelésben és védelemben részesul. A
donorsejteket aferézis révén vagy csontvelévétel-
lel nyerjuk. A recipiensbe torténd beadas transz-
fuzié formijiban torténik. A beadandd sejtek

szamat ¢és a transzplanticid oOsszes korulményét
nemzetkozi eléirdsok szabdlyozzik. A beavatko-
zas korai szovédményei az elsé 100 poszttransz-
planticids nap alatt zajlanak, amig a beteg tobb-
nyire a specilis részlegben tartézkodik. A csont-
velé- (hemopoetikus 8ssejt) atultetés késdi
szovédményei 100 napon tul, évekig tarthatnak.

A leggyakoribb késéi komplikiciok:

* relapszus (GVHD esetén ritka),

* infekcidk (f8leg Varicella zoster, tokos bak-
tériumok),

e kronikus graft versus host betegség
(GVHD) — arthritis, malabsorptio, hepati-
tis, bilidris cirrhosis, scleroderma, sicca-
szindroma, lichen planus, tadébetegség,
szerozus folyadékgyulemek stb.,

* kronikus tidébetegség: restriktiv pneumo-
nitis, fibrosis,

* autoimmun rendellenességek,

* cataracta,

e infertilitas,

* egy¢b endokrin zavarok — hypothyreosis,

* masodik malignitis,

* egyebek (pl. hélyag-rendellenességek, neph-
ritis, stricturak).

A fenti szovédmények féként allogén transz-
plantici6 utin fordulnak elé. Az autolog transz-
planticié leggyakoribb szovédménye az alapbe-
tegség relapszusa, de itt is problémat okozhatnak
a nagydozist kemo-, radioterapia toxikus kovet-
kezményei. A malignus hematoldgiai alapbeteg-
ségbdl transzplanticiéval gydgyult beteg tehat a
szovédmények miatt tovabbi komplex rehabili-
taciot igényel.



