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A fogyatékosság, a munkaképesség-csökkenés és a

rehabilitáció kérdésköre elsôsorban a felnôttkorú,

munkaképes betegeket érinti. A rosszindulatú,

akut hematológiai megbetegedések korábban kí-

vül estek a fogyatékosság, a munkaképesség-csök-

kenés és a rehabilitáció megítélése területén, mi-

vel e betegségek túlnyomó többsége egy éven be-

lül, még a táppénzjogosultság ideje alatt lezajlott.

Ma azonban az akut hematológiai betegségek ke-

zelése is egyre inkább sikeres, tartós betegség-

mentes állapotot, ritkábban teljes gyógyulást

eredményez. Egyre több ember él öt éven belül

vagy öt éven túl a gyógykezelés befejezését kö-

vetôen. A terápia fejlôdése és az új kezelési mó-

dok bevezetése a túlélési esélyt még növelni fog-

ja. Mivel ezeknek a betegeknek szükségük van a

rehabilitáció valamilyen formájára, a rehabilitáció

fontossága a jövôben felértékelôdik.

A hematológiai rendszerbetegségek többsége

hosszú lefolyású, idült megbetegedés, melynek

kórlefolyásában a remissziók és a relapszusok

váltakoznak. Az idült lefolyású betegségben

szenvedôk – számukra megfelelô munkakörben

és munkahelyen – hosszú idôn át megtarthatják

munkaképességüket. Ez természetesen függ a

kórlefolyás során bekövetkezô relapszusok gya-

koriságától is. 

A hematológiai betegségek diagnosztikája

speciális felkészültséget igényel, ezért tanácsos,

hogy az alapellátásban dolgozók a megfelelô

szakemberekhez, intézményekhez forduljanak.

A kivizsgálás idôigényes, de a beteg nem mindig

igényel kórházi elhelyezést. Gondolni kell arra

is, hogy a hematológiai elváltozások gyakran

csak másodlagosak, ilyenkor az alapbetegség

tisztázása rendkívül fontos (pl. anaemia hátteré-

ben vashiány, B12-vitamin- vagy folsavhiány, da-

ganat, felszívódási zavar stb. állhat).

A hematológiai rendszer betegségei a beteg

mindenkori állapotától függôen hosszabb-rövi-

debb keresôképtelenséget okoznak, melynek el-

látása a klinikai állapot és a vizsgálati eredmé-

nyek mellett a beteg foglalkozásától, szociális

helyzetétôl is függ. Fizikai munkásoknál vagy a

vérképzésre káros körülmények között dolgo-

zóknál a hematológiai betegség tartós károsodás-

hoz, rokkantsághoz vezethet. Helyes, ha vitás

esetekben hematológiai szakember mond végle-

ges véleményt.

Feltétlenül szükséges, hogy:

• az orvosszakértôi vizsgálat idôpontjában a

kórkép már megfelelô szakintézet által tisz-

tázott legyen;

• az orvosszakértôi bizottság a várható lefo-

lyásról, szövôdményekrôl, a betegséget

közvetlenül befolyásoló körülményekrôl

(pl. csontvelô-károsító ártalmak), a beveze-

tett gyógykezelésrôl tájékozott legyen. Eh-

hez természetesen igénybe kell vennie a

megfelelô szakintézet vagy a gyógykezelést,

gondozást irányító megfelelô szakember tá-

jékoztatását;

• a várhatóan hosszan tartó betegségmentes

állapot vagy három éven túli tünetmentes-

ség esetében korán biztosítani kell a megfe-

lelô rehabilitációt, hogy a munkába történô

visszatérés esélye ne csökkenjen.

A munkaképesség-csökkenés, rokkantság véle-

ményezhetôségének irányelvei szempontjából a
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hematológiai betegségeket a következô csopor-

tosításban tárgyaljuk:

• a vérsejtek számának jelentôs csökkenésével

járó betegségek – anaemiák, cytopeniák;

• vérzékenység, véralvadási zavarok;

• onkohematológiai kórképek;

• csontvelô- (ôssejt-) átültetés.

A vér összetétele, funkciója,
strukturális és funkcionális 
károsodások

Pálóczi Katalin

A vér a szervezet folyékony kötôszövete, amely a

keringési rendszerben – artériákban, hajszálerek-

ben és vénákban áramlik. Mennyisége felnôtt (70

kg-os) férfiben 5–6 liter; a nôkben valamivel ke-

vesebb. A vér háromféle alakos elembôl áll: vö-

rösvérsejtekbôl, fehérvérsejtekbôl és vérlemez-

kékbôl. Az alakos elemek folyékony sejtközötti

állományban, a plazmában helyezkednek el. A

sejtes alkotóelem százaléka a hematokrit, melynek

értéke férfiakban 44–48%, nôkben 42–46%.

A vér funkciója:
• az oxigén, a tápanyagok szállítása a szöve-

tekbe, a szén-dioxid és a salakanyagok eltá-

volítása a szövetekbôl;

• hormonok és egyéb biológiailag aktív anya-

gok szállítása;

• a homeostasis biztosítása a vér és az elektro-

litok elosztása útján;

• immunológiai funkció;

• hemosztatikus funkció.

Vörösvérsejtek (erythrocyták)

Az alakos elemek közül a vörösvérsejtek (eryth-

rocyták) száma a legnagyobb (férfiak: 4,5–5,5

millió/ml, nôk: 3,9–5,1 millió/ml). Az érett vö-

rösvérsejtek 120 napig élnek, ezt követôen –

döntôen a lépben – elpusztulnak. 

A vörösvérsejtek legfontosabb funkciója a

szervezet oxigénnel történô ellátása, melyet a

vérsejtek fô fehérjéjük, a hemoglobin révén biz-

tosítanak. A vörösvérsejtek az artériás vérrel a

tüdôbôl oxigént szállítanak a szövetekhez, majd

a vénás vérrel szén-dioxidot juttatnak vissza a

tüdôbe. 

A gázcsere a vörösvérsejtek speciális fehérjé-

je, a hemoglobin segítségével valósul meg. A he-

moglobin összetett fehérje. Négy piros színû,

vasat tartalmazó nem fehérjetermészetû alkotó-

elembôl, hembôl és egy színtelen fehérjerészbôl,

a globinból áll. Az oxigént a hemoglobin vas-

atomjai kötik meg. A hem az oxigénnel reverzí-

bilis kötést alkotva oxihemoglobinná alakul. Ez

a mechanizmus biztosítja az oxigéntranszportot

a vérben oly módon, hogy az oxigénkötés nem

végleges, azaz az oxigén fel tud szabadulni a he-

moglobinból az oxigénleadás helyén, a szöve-

tekben.

A vörösvérsejtképzés központi szerve születés

után a csontvelô. A vérben található valamennyi

sejt – közöttük a vörösvérsejt – a csontvelôben

levô vérképzô ôssejtekbôl fejlôdik. Ezek a sejtek

egyrészt önmegújító képességgel rendelkeznek,

másrészt képesek az összes vérsejt újraképzésére,

a szervezet igényétôl függôen. A vörösvérsejtek

termelése dinamikus és szigorúan szabályozott

folyamat. Az erythroid prekurzor sejt kompart-

ment, más néven az erythron morfológiai foga-

lom, mely az erythroid differenciálódás korai

fázisában megjelenô sejtek (proerythroblast, kü-

lönbözô normoblastok) termelôdését biztosítja.

Az érési folyamat végén a késôi normoblastból

kialakul a reticulocyta. Ez a sejt 1–2 napig ma-

rad a csontvelôben, majd 1–2 napot a keringés-

ben tölt, mielôtt RNS-ének fôleg a lépben tör-

ténô elvesztése után eléri a teljes vörösvérsejt-

érettséget. 

A hemoglobin (vérfesték) egyik összetevôje,

a hem szintézise nagyrészt a vörösvérsejt

elôalakjainak mitokondriumaiban megy végbe.

Ez a folyamat a porfirin-anyagcsere része. A

protoporfirin és a ferro (redukált) alakban levô

vas egyesülésével végül létrejön a hem, melynek

minden molekulája egy-egy, a poliriboszómá-
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kon keletkezô globinlánchoz kapcsolódik.

Mindegyik lánc egy „zseb”-ben tartalmazza a

saját hemcsoportját, és négy ilyen globinláncból

tevôdik össze a hemoglobinmolekula. 

Az oxigén szövetekbe juttatása és a hatékony

gázcsere érdekében a 7,5 µm átmérôjû vörös-

vérsejtnek ismételten át kell haladnia a kapillári-

sokon, melyek legkisebb átmérôje 3,5 µm;

ugyanakkor a hemoglobint redukált (ferro) álla-

potban kell tartania, és a magas sejten belüli fe-

hérje- (hemoglobin-) koncentráció ellenére biz-

tosítania kell az ozmotikus egyensúly fennmara-

dását is. A vörösvérsejt 120 napos életideje alatt

megtett távolságot 480 km-re becsülik. A funk-

ciók betöltésére a vörösvérsejtet hajlékony, bi-

konkáv korong alakja teszi alkalmassá.

A vörösvérsejtek termelôdését az eritropoetin

(EPO) nevû hormon szabályozza, melynek

90%-a a vese juxtaglomeruláris komplexében,

10%-a a májban, illetve egyebütt termelôdik.

Nem raktározódik, termelésének fô stimulusa a

veseszövet oxigéntenziója. Csökken a vese oxi-

génellátottsága krónikus hypoxia, anaemia, oxi-

géntranszportra alkalmatlan hemoglobin, ala-

csony légköri oxigénnyomás, légzési keringési

károsodás vagy a vesekeringés zavara esetén.

Ilyenkor fokozódik az EPO-termelés, mely az

erythroid irányba elkötelezett progenitor sejtek

számának növelésével serkenti az erythropoesist.

A vörösvérsejtek, illetve a hemoglobin szintézi-

séhez egyéb anyagok – fémek (vas, mangán, ko-

balt), vitaminok (B12-vitamin, folsav stb.), ami-

nosavak, hormonok (androgének, tiroxin) – is

szükségesek. A csontvelô naponta 3 x 109 új vö-

rösvérsejt vagy reticulocyta/ttkg mennyiséget

bocsát a keringésbe a homeostasis (stabil vörös-

vérsejtszám és hematokritérték) fenntartásához.

A vörösvérsejt-rendszer károsodásai megnyil-

vánulhatnak:

• a sejtek számának változásában, csökkenésé-

ben (anaemia) vagy növekedésében (poly-

cythemia),

• a sejtek tulajdonságának (a hemoglobintarta-

lom eltérése, a hemoglobin oxigénkötô ké-

pességének csökkenése, methemoglobin-

képzôdés, kóros globinképzôdés, pl. sarló-

sejtes anaemiában, thalassaemiában stb.) vál-

tozásában.

A kvantitatív és a kvalitatív változások kimutat-

hatók számbeli és funkcionális rendellenességek

formájában.

Az egészséges felnôtt emberek vörösvérsejt-

és hemoglobinszintje: 

• Vörösvérsejtszint:

Férfiak: 4,5–5,5 millió/ml

Nôk: 3,9–5,1 millió/ml

• Hemoglobinszint:

Férfiak: 13,5–7,5 g/dl

Nôk: 11,5–15,5 g/dl

• Hematokritértékek (a sejtes alkotóelemek

összessége):

Férfiak: 0,42–0,54 

Nôk: 0,36–0,45

A vörösvérsejtszám 

és a hemoglobinszint csökkenése 

– anaemia

Az átlagos vörösvérsejt- és hemoglobinszintek

alatti értékek vérszegénységet, anaemiát jelente-

nek. Súlyosságát az értékek csökkenésének

szintjével lehet jellemezni:

• Minimális anaemia (vörösvérsejtszám: 3,45–3,7

millió/ml, hemoglobinkoncentráció: 8,0–10,0

g/dl)

• Mérsékelt anaemia (vörösvérsejtszám: 2,4–3,45

millió/ml, hemoglobinkoncentráció: 6,0–8,0)

• Kifejezett anaemia (vörösvérsejtszám: 1,25–2,4

millió/ml, hemoglobinkoncentráció: 4,0–6,0)

• Igen súlyos anaemia (vörösvérsejtszám: 1,25

millió/ml alatt, hemoglobinkoncentráció:

4,0)

Az anaemia súlyosságát a hemoglobinkoncentrá-

ció jelzi a legjobban, tekintve, hogy a vörösvér-

sejtszámot egyéb tényezô a plazmatérfogat, a

kiszáradás mértéke – is befolyásolhatja. Az oxi-
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génszállító kapacitás állapotát funkcionális pró-

bákkal, terheléses kardiopulmonális tesztekkel

lehet kimutatni.

A vér oxigénszállító kapacitásának csökkené-

se, a hypoxia kedvezôtlenül befolyásolja más

szervek, szervrendszerek állapotát, mûködését,

azok teljesítményét. A teljesítmény csökkenése

korlátozza a napi tevékenységeket és a munka-

végzést.

Az anaemia következtében csökken a vér visz-

kozitása, melynek eredményeképpen csökken a

perifériás erek ellenállása, s növekszik az idôegy-

ség alatt a szívhez visszatérô vér mennyisége –

vagyis növekszik a kardiális output. Az output nö-

vekedése és az oxigénszállító kapacitás csökke-

nése szívelégtelenséghez vezethet.

megnövekedett output = megnövekedett terhelés

ô ò
hypoxia ð szívizom-hypoxia ð szívelégtelenség

A kialakulás dinamikája: a gyorsan kialakuló

anaemia több tünetet okoz, mivel kevesebb idô

marad a szív–ér rendszernek, hogy alkalmazkod-

jon az oxigénhiányhoz. Fontos szempont a vér-

szegénység súlyossága. Az enyhe anaemia gyak-

ran nem okoz panaszt, még a súlyos anaemia is

figyelemreméltóan kevés tünetet okoz, ha las-

san, fokozatosan fejlôdik ki.

Az idôsek a kompenzációs mechanizmusok

károsodása (perctérfogat növekedés, nagyobb

verôért térfogat és tachycardia) miatt nehezeb-

ben tûrik a különbözô szervek oxigénhiányát. A

panaszok között leggyakoribb a fôleg terhelésre

jelentkezô nehézlégzés, gyengeség, levertség,

szívdobogásérzés, fejfájás.

A vörösvérsejtszám 

és a hemoglobinszint emelkedése 

– erythrocytosis (polyglobulia)

Erythrocytosisról beszélünk, ha a hemoglobin-

szint felnôtt férfiakban 17,5 g/dl, nôkben 15,5

g/dl fölé növekszik. Ezzel egyidejûleg rendsze-

rint emelkedik a vörösvérsejtszám (6,0 millió/ml

fölé férfiakban, 5,5 millió/ml fölé nôkben) és a

hematokritérték (0,55 fölé férfiakban, 0,47 fölé

nôkben). 

A polyglobulia lehet primer vagy szekunder.

A szekunder polyglobulia leggyakoribb oka az erit-

ropoetinszint kompenzatorikus növekedése

nagy magasság, kardiovaszkuláris betegségek,

tüdôbetegségek, erôs dohányzás stb. esetében.

Kóros eritropoetintermelés vesebetegségekben

vagy egyes daganatokban fordul elô. 

Relatív polyglobulia észlelhetô stressz, dohány-

zás, dehidráció vagy plazmavesztés (égés) követ-

keztében. A valódi, primer polyglobulia (polycy-

themia rubra vera) esetében a vörösvérsejttömeg

megnövekedése endogén mieloproliferáció kö-

vetkezménye. A defektus ôssejt eredetét jelzi,

hogy a vörösvérsejtek mellett gyakran a granu-

locyták és thrombocyták termelôdése is foko-

zott. A betegség klonális természete sokféle

módszerrel igazolható. A betegség részleteit az

„Onkohematológia” részben tárgyaljuk.

Fehérvérsejtek (leukocyták)

A fehérvérsejtek (leukocyták) szintén a vér ke-

ringô sejtes elemei közé tartoznak. Hemoglo-

bint nem tartalmazó, színtelen sejtek, a vörös-

vérsejttel ellentétben sejtmaggal rendelkeznek.

Három fô típusra oszthatók: granulocytákra,

lymphocytákra és monocytákra. A szervezet vé-

dekezô rendszerének sejtjeit jelentik. Funkció-

juk alapján a granulocyták három altípusát (ne-

utrophil, eosinophil és basophil) és a monocytá-

kat együttesen phagocytáknak nevezzük. A

lymphocyták a phagocytáktól eltérô módon, de a

szervezet számára alapvetô, igen jelentôs védel-

mi, immunológiai funkcióval rendelkeznek. A

perifériás vérben normálisan csak érett phagocy-

ták és lymphocyták találhatók.

A fehérvérsejtszám átlagértékei felnôttekben:

• Összes fehérvérsej: (4,00–11,00 x 109/l)

• Pálcika: 0,00–3,00% (0,12–0,33 x 109/l)

• Neutrophil: 60,0–70,0% (1,50–7,50 x 109/l)

• Eosinophil: 1,00–5,00% (0,04–0,40 x 109/l)
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• Basophil: 0,00–1,00% (0l,01–0,10 x 109/l)

• Lymphocyta: 20,0–30,0% (1,50–3,50 x 109/l)

• Monocyta: 2,00–6,00% (0,20–0,80 x 109/l)

A perifériás vérben élettani körülmények között

nincs myeloblast, promyelocyta, myelocyta, me-

tamyelocyta, lymphoblast, plasmasejt, erythroblast.

A fehérvérsejtek termelôdése és funkciója.
A granulocyták és a monocyták a csontvelôben

a vérképzô ôssejtbôl származó közös mieloid

prekurzor sejtekbôl termelôdnek. Termelôdésü-

ket számos növekedési faktor szabályozza. A

granulopoetikus sorban a progenitorsejtek, mye-

loblastok, promyelocyták és myelocyták a csont-

velôben egy proliferatív, mitotikus raktárat ké-

peznek, míg a metamyelocyták, a pálcika- és

szegmentált magvú granulocyták posztmitotikus

érési csoportot alkotnak. 

A csontvelôben normális körülmények kö-

zött több a mieloid, mint az erythroid sejt, ará-

nyuk 2:1-tôl 12:1-ig terjedhet. A csontvelôi

sejtraktárban rendesen a perifériás vérben levô

granulocyták 10–15-szöröse található. A csont-

velôbôl kikerülve a granulocyták 6–10 órát töl-

tenek a keringésben, mielôtt a szövetekbe jutva

kifejtik phagocyta funkciójukat, melynek során

– vagy elöregedés miatt – elpusztulnak.

A közös mieloid prekurzor sejtbôl kifejlôdô

monocyták csak rövid ideig maradnak a csont-

velôben. A vérbe kerülnek, ahol 20–40 óra után

jutnak be a szövetekbe. A szövetekbe jutva mac-

rophaggá alakulnak, és hónapokig vagy évekig él-

nek. A különbözô szövetekben, pl. bôrben, gyo-

morban, májban, tüdôben stb. specifikus funkci-

ókat látnak el. Termelôdésükben és aktivációjuk-

ban speciális növekedési faktoroknak van szerepe.

A neutrophil granulocyták és monocyták

élettani funkciója három fázisra bontható: 

• Kemotaxis (a sejt mobilizációja és migráció-

ja). A sérült szövetekbôl felszabaduló anya-

gok hatására a sejtek vándorlása a gyulladás

vagy más szöveti reakció helyére.

• Phagocytosis. Az idegen anyagok (baktériu-

mok, gombák stb.) vagy a szervezet elpusz-

tult, illetve sérült sejtjeinek bekebelezése.

• Sejtölés (killing) és emésztés (digestio). A beke-

belezett anyagok, sejtek vagy mikroorga-

nizmusok elpusztítása és megemésztése,

vagyis megsemmisítése.

A granulocytacsoport többi sejtje (eosinophil,

basophil) más védelmi funkciót (férgek, egysej-

tûek elleni védelem) látnak el, illetve az allergi-

ás reakciók kialakulásában játszanak szerepet.

A fehérvérsejtek másik csoportját a lymphocyták

alkotják. A lymphocyta-elôalakok kialakulása a

hemopoetikus ôssejtbôl a csontvelôben történik.

A közös lymphocyta prekurzor sejt két fô sejtté

differenciálódik: B-lymphocyta és T-lymphocyta.

A B-lymphocyták fô termelôdési helye a csontvelô,

míg a T-lymphocyták fô termelôdési helye a cse-

csemômirigy, azaz a thymus (centrális nyirokszer-

vek). Mind a B-, mind a T-lymphocyták tovább-

érnek és aktiválódnak a perifériás nyirokszövetek-

ben (nyirokcsomó, lép, máj, bélrendszer, bôr és

légutak nyirokszervei stb). 

A lymphocyták fô funkciója a szervezet integri-

tásának védelme a specifikus immunválasz kialakí-

tása révén. A lymphoid sejtek tehát az immun-

rendszer elemei, és a specifikus immunvédele-

mért felelôsek. Az immunrendszer bonyolult,

de rendkívüli módon összehangolt mechaniz-

mus révén látja el védelmi funkcióját. A B-sej-

tek fô funkciója az immunglobulintermelés,

míg a T-sejtek a védelmi funkciót a phagocy-

tarendszer sejtjeivel való összehangolt mûkö-

désük révén látják el. A külsô kórokozók (ví-

rusok, baktériumok, gombák) vagy egyéb ide-

gen anyagok elleni védelem mellett a dagana-

tok elleni küzdelemben játszanak szerepet. Lé-

nyeges szerepük van az átültetett szervek, szö-

vetek kilökôdésében is. 

A fehérvérsejtek károsodása

Ha a fehérvérsejtalakok számának emelkedését

tapasztaljuk, ez az eltérés hematológiai szakren-

delésen, szükség esetén fekvôbeteg-intézetben

kivizsgálást igényel. A háttérben álló alapbeteg-

ség tisztázása és kezelése megszüntetheti az elté-
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rést. A betegek – kivéve, ha a sejtszámemelke-

dés malignus hematológiai betegséget jelent –

általában munkaképesek.

A fehérvérsejtszám csökkenése (neutropenia)

az immunológiai védelmi funkció zavarával jár-

hat. 0,5 x 109/l alatti abszolút granulocytaszám-

nál a visszatérô infekciók kialakulása valószínû.

0,2 x 109/l alatt a fertôzésveszély igen nagy, kü-

lönösen, ha egyidejûleg funkcionális zavar is

fennáll. Neutropenia elôfordulhat önmagában,

vagy pancytopenia részeként. A pancytopenia

szakintézeti kezelést, az izolált neutropenia szak-

intézeti kivizsgálást igényel. A tartósan neutro-

péniás betegek fokozottan érzékenyek a fertôzô

ágensekkel szemben, ezért ha gyakori és vissza-

térô infekció jelentkezik, munkakör-változtatás

szükséges lehet, elkerülendô a csontvelô-károso-

dást és az infekcióveszélyt, a betegek azonban ál-

talában munkaképesek. 

A lymphocyták (és monocyták) számának

akut emelkedését (akut lymphocytosis, akut mo-

nocytosis) elsôsorban vírusinfekciókban észleljük,

míg krónikus lymphocytosis tuberculosist, toxo-

plasmosist stb. és hyperthyreosist is kísérhet. A

kivizsgálás során a lymphoid rendszer tumorait,

a malignus lymphomákat mindig szem elôtt kell

tartani. 

A lymphopenia súlyos csontvelô-elégtelenség-

ben, szteroidok és egyéb immunszuppresszív

szerek adásakor fordul elô. Számos immunhiá-

nyos állapot jelzôje lehet, melyek kivizsgálása

immunológiai szakrendeléseken történhet. Az

immunhiányos állapot diagnózisa nem alapulhat

pusztán a sejtszámokon, mert az alacsony sejt-

szám mellett is normálisak maradhatnak a sejt-

funkciók, és betöltik a szervezet védelmi felada-

tait.

A vérlemezkék (thrombocyták)

és a vér nem sejtes alkotóelemei

Vérlemezkék. A vérlemezkék (thrombocyták)

a keringô vér legkisebb alakos elemei (át-

mérôjük 2–3,5 µm). Fénymikroszkóppal mind a

vérkenetben, mind a csontvelôben jól vizsgálha-

tók. A csontvelôben a megakaryocyták citoplaz-

májának lefûzôdésével (fragmentáció) képzôd-

nek. A megakaryocyták elôalakjai – a megakar-

yoblastok – a vérképzô ôssejtbôl differenciálód-

nak. Minden megakaryocytából kb. 4000

thrombocyta képzôdik. Emberben az ôssejtbôl

történô differenciálódástól a thrombocyták lét-

rejöttéig eltelt idô kb. 10 nap. 

A vérlemezkék élettartama 7–10 nap, ennyi

ideig keringenek a vérben. Naponta körülbelül

ugyanannyi vérlemezke termelôdik, mint ameny-

nyi elpusztul, ezért számuk állandó, mikrolite-

renként 150–400 ezer. A csontvelôbôl kikerülô

fiatal thrombocyták kb. 36 órát töltenek a lép-

ben. Fiziológiás körülmények között az itt tar-

tózkodás során a thrombocyták nem károsod-

nak. A sérült vagy elöregedett vérlemezkék

azonban a lépben elpusztulnak. 

A vérlemezkék termelôdését elsôsorban a

trombopoetin növekedési faktor szabályozza. A

trombopoetin a májban, illetve kisebb mennyi-

ségben a vesékben képzôdik. Hatására a mega-

karyocyták száma növekszik, érésük, illetve a

thrombocytalefûzôdés fokozódik. Egyéb növe-

kedési faktorok is szerepet játszanak a vérlemez-

ke-képzôdés különbözô szakaszaiban. 

A thrombocyták fô funkciója, hogy az érsérü-

lés helyét a normális haemostasisreakció során mecha-

nikusan elzárják. Ennek során a vérlemezkék

odatapadnak a sérült érfalrészhez; ez a kitapadás,

odatapadás jelensége. Ekkor a thrombocyta bel-

sejébôl bizonyos alvadásaktív anyagok szabadul-

nak ki, a thrombocyták összecsapzódnak. E

funkció betöltésében alapvetô szerepet játszik

tehát a thrombocytaadhézió, -szekréció, -aggre-

gáció és -fúzió, illetve a vérlemezkék prokoagu-

láns aktivitása. A thrombocyták normális mûkö-

dése, megtartott funkciója elengedhetetlen a

véralvadásban. Ha a számuk nagyon lecsökken,

vagy a mûködésük kóros, enyhébb vagy súlyo-

sabb vérzékenység lép fel. 

A vér nem sejtes alkotóelemei. A vér nem

sejtes alkotóelemei a vérplazmában találhatók.

Ide tartoznak a véralvadásban szerepet játszó fak-
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torok, egyéb fehérjék, védôanyagok, immuno-

lógiai mediátorok, hormonok, szénhidrátok, zsí-

rok, fémes alkotóelemek stb. Hematológiai

szempontból a véralvadási faktorok játszanak je-

lentôs szerepet (16.1. táblázat).

A véralvadás során a viszonylag kis mennyiségû

kiindulási anyag a keringô prekurzor enzimfe-

hérjék (véralvadási faktorok) kaszkádjának pro-

teolízis útján történô aktiválódását okozza (16.1.

ábra). A folyamat trombinképzôdést eredmé-

nyez, amely a plazma fibrinogénjét fibrinné ala-

kítja át. A fibrin beburkolja az érsérülés helyén

képzôdött thrombocytaaggregátumokat, és az

instabil primer thrombocytathrombust erôs,

végleges, stabil thrombussá változtatja. A koagu-

lációs enzimkaszkád mûködéséhez a sérülés he-

lyén a keringô alvadási faktorok megfelelô kon-

centrációja szükséges. 

Az in vitro véralvadási tesztek mintájára el-

képzelt „klasszikus” reakcióúton kívül „alterna-

tív” alvadási út is lehetséges. Ma azt gondoljuk,

hogy a véralvadási kaszkádot in vivo a perivasz-

kuláris szövetek sejtjeinek felszínén található

szöveti faktor indítja be, melynek legvégsô

lépéseként a trombin és a kalcium által aktivált

XIII-as faktor kovalens keresztkötésekkel stabi-

lizálja a fibrinpolimert. 

Az alvadási kaszkádban részt vevô fehérjék

mellett ugyanolyan fontosak azonban a véralva-

dás fiziológiás inhibitorai is. A kontrollálatlan

véralvadás ugyanis az erek elzáródásához

(thrombosis) vezetne, ha a kialakuló gátló me-

chanizmusok nem szabnának határt a folyamat-

nak.

A véralvadás zavarai

A vérzékenység oka többféle lehet: 

• vaszkuláris rendellenességek,

• a vérlemezkék csökkent száma vagy mûkö-

dési zavara, 

• a véralvadási faktorok hiánya, illetve csök-

kent aktivitása. 

A vérzékenység okának megállapítása rendkívül

fontos. A pontos diagnózis megállapítása rend-

szerint szaklaboratóriummal rendelkezô gondo-

zóban, rendelôintézetben, vagy fekvôbeteg-osz-

tályon történik. A vérzékenység okai közül a

vérlemezkék eltérései és a véralvadási faktorok

rendellenességei tartoznak a hematológia tárgy-

körébe.

A vérlemezkék csökkent száma vagy mû-
ködési zavara. A thrombocytopeniával (vérle-

mezkeszám-csökkenés) összefüggô vérzés a leg-

gyakoribb a vérzékenységek között. A throm-

bocytopeniával, illetve a kóros thrombocyta-

funkcióval összefüggô vérzékenységet spontán

purpurák, suffusiók vagy trauma utáni elhúzódó

785Hematológiai károsodások16. FEJEZET

16.1. táblázat. Véralvadási faktorok és szinonimáik

Alvadási faktor Szinonima 

Fibrinogén Faktor I 

Protrombin Faktor II

Szöveti tromboplasztin  Faktor III, szöveti faktor 

Kalcium Faktor IV 

Faktor V Proakcelerin; labilis faktor 

Ac-globulin (Ac-G) 

Faktor VII Szérum protrombin 

konverziós akcelerátor 

(SPCA); prokonvertin; stabil 

faktor  

Faktor VIII Antihemofíliás faktor (AHG); 

antihemofíliás globulin 

(AHG); antihemofíliás faktor A

Faktor IX Plazma tromboplasztin 

komponens (PTC); 

Christmas-faktor 

antihemofíliás faktor B 

Faktor X Stuart-faktor; Stuart–Prower-

faktor 

Faktor XI Plazma tromboplasztin 

antecedent (PTA); 

antihemofíliás faktor C 

Faktor XII Hageman-faktor 

Faktor XIII Fibrinstabilizáló faktor 

Prekallikrein Fletcher-faktor 

Nagy molekulasúlyú 

kininogén Fitzgerald-faktor; HMWK 

Vérlemezkék
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vérzés jellemzi. A thrombocytaszám csökkené-

sének számos oka lehet, közülük a leggyakorib-

bak: 

• Csökkent thrombocytatermelés. Csökkent throm-

bocytatermelés fordul elô számos, a csont-

velôt érintô betegségben, pl. anaemia per-

niciosában, leukaemiában, carcinoma csont-

velô-metastasis esetén, bizonyos gyógysze-

rek csontvelôkárosító hatása és sugárterápia

következtében. 

• Fokozott thrombocytapusztulás: 

• immun eredetû (autoimmun, idiopátiás),

gyógyszer indukálta, szisztémás autoim-

mun betegség része, krónikus lymphoid

leukaemia vagy malignus lymphoma ré-

sze, fertôzések, heparin, poszttranszfúziós

purpura;

• disszeminált intravaszkuláris koaguláció;

• trombotikus trombocitopéniás purpura;

• kóros thrombocytamegoszlás: spleno-

megalia, megnövekedett lép-pool (rak-

tár);

• dilúciós: vérzô betegek masszív transzfú-

ziója (konzervvér) után.

A vérzékenység lehet veleszületett vagy szerzett.

Mint általában minden más betegségben, a szer-

zett formák sokkal gyakoribbak.

A véralvadási faktorok hiánya, a véralva-
dás öröklött zavarai. A véralvadási faktorok

mindegyikének leírták örökletes hiányállapo-

tát. Az A-haemophilia (VIII-as faktor hiány), a

B-haemophilia (Christmas-betegség, a IX-es

faktor hiánya) és a von Willebrand-betegség a

legismertebbek. A többi faktor hiánya igen rit-

ka. A véralvadási faktorok hiányának megál-

lapítása véralvadási szaklaboratóriumban tör-

ténhet.

Szerzett (szekunder) vérzékenységek.. A

másodlagos vérzékenység rendszerint valami-

lyen egyéb alapbetegség talaján alakul ki. Ezek-

ben az esetekben a vérzékenység oka lehet az

egyes alvadási faktorok termelésének csökke-

nése, a hemostasis komponenseinek fokozott

lebomlása vagy fokozott felhasználódása. Vér-

zékenységet okozhat az is, ha a keringésben

olyan inhibitorok, gátló anyagok jelennek meg,

melyek gátolják egyik vagy másik alvadási fak-

tor mûködését, esetleg akadályozzák a throm-

bocyták funkcióját. A szekunder vérzékenység

tehát heterogén csoportot alkot, ahol általában

kombinált zavarokkal találkozunk. Az ilyen tü-

neti (másodlagos) vaszkuláris, thrombocyta

vagy véralvadásifaktor-eltérés az alapbetegség

keretében értékelendô. 

A hematológiai betegek 
károsodásának, 
fogyatékosságának 
értékelése 

Pálóczi Katalin

Az egészségkárosodások, a fogyatékosság és a

rokkantság WHO általi osztályozása szerint a

hematológiai jellegû strukturális károsodások az

immunológiai rendszer (S420) károsodásai közé

tartoznak. Alcsoportok: a nyirokerek (S4200–S4201),

a thymus (S4202), a lép (S4203) és a csontvelô

(S4204) károsodásai.

A funkcionális károsodások három nagy cso-

portba sorolhatók:

• A vér oxigéntranszportáló képességének csökke-

nése: a különbözô anaemiák és haemoglobi-

nopathiák állnak a háttérben.

• A vér immunológiai funkcióinak károsodása: a

specifikus és a nem specifikus immunválasz

rendellenessége.

• Véralvadási zavarok: thrombocytakárosodá-

sok, az alvadási faktorok rendellenességei,

egyéb véralvadási zavarok.

A hematológiai károsodások befolyásolhatják a

szokásos napi és a munkatevékenységek ellátásá-

nak képességét.

Az anaemia súlyosságának megfelelôen korlá-

tozza a fizikai erôkifejtést, lehetetlenné teszi a
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tartós, a nagy távolságra történô, az emelkedôn,

a lejtôn való járást, a futást, az ugrást, az úszást.

A beteg mozgástere beszûkül.

Az önellátás képességének csökkenése, hiá-

nya a károsodás súlyosabb fokozatainál fordul

elô. Az aktív háztartási tevékenység, a szükségle-

tek kielégítése funkciójának károsodását kevésbé

nyomatékosan vesszük ugyan figyelembe az

elôbbieknél, viszont e tevékenységek tartós ál-

landó korlátozottságai az egészségkárosodás kri-

tériumaként értékelendôk.

A véralvadási zavarok, az immunológiai rendszer

elégtelensége, a mechanikai sérülések, a bakteriális

és az idegen (antigén) természetû anyagok kon-

taminációjának a veszélye miatt korlátozza az

egyén részvételét a mozgással, a sérülésveszéllyel,

a fertôzésveszéllyel járó munkavégzésben, a

sport- és rekreációs tevékenységben.

Ø A károsodások súlyosságát a szokásos napi

tevékenységre, a munkavégzésre kifejtett

hatása mellett:

• a strukturális és funkcionális károsodások

tünetei, objektív adatai,

• a szükséges gyógykezelés jellege, tartóssá-

ga és eredményessége,

• a prognózis alapján ítéljük meg.

Így az anaemiák esetén a károsodás fô kritériu-

ma a vörösvértestek száma, a hemoglobinszint, a

haemoglobinopathia jellege, a vér oxigénszállító

képességét is jellemzô kardiopulmonális próbák,

valamint a gyógykezelés jellege. Az utóbbi kri-

térium vonatkozásában különleges súllyal érté-

kelendô a transzfúzió szükségessége. Az anémiás

károsodás kifejezett, ha 4–6 hetente, és súlyos,

ha 2 hetente igényli 2–3 egység vörösvérsejt-

szuszpenzió adását.

A hemaglobinopathiák okozta krónikus

anaemiák esetén a vér oxigéntenziója, illetve a

terheléses kardiopulmonális próbák a kompen-

zatorikus lehetôségeket is figyelembe véve tájé-

koztatnak a károsodások súlyosságáról.

A véralvadási zavarok esetén nem a throm-

bocytaszám, hanem a vérzések, a bevérzések

gyakorisága, súlyossága a mérvadó.

Ø A fentiek alapján:

• Nem ítélhetô meg, illetve csak minimális

a károsodás, ha a strukturális és funkcioná-

lis károsodást bizonyító laboratóriumi

adatok mellett a betegnek nincs számot-

tevô panasza, tünete, a szokásos napi te-

vékenység nem korlátozott. A betegség

gyógykezelést csak idônként igényel.

• Mérsékelt a károsodás, ha a laboratóriumi

adatok mellett a beteg bizonyos pana-

szokkal, tünetekkel rendelkezik, némely

napi tevékenysége korlátozott. Gyógyke-

zelést igényel, mely megszünteti a pana-

szokat és a tüneteket.

• Jelentôs a károsodás, ha a beteg panaszai és

tünetei a szokásos tevékenységek teljesí-

tését korlátozzák, folyamatos, tartós, vál-

tozó eredménnyel járó gyógykezelést

igényelnek (pl. 4–6 hetente 2–3 egység

vörösvérsejt transzfúzióját).

• Súlyos a károsodás, ha a panaszok és a tü-

netek majdnem minden napi tevékenysé-

get korlátoznak, a folyamatos, tartós

gyógykezelés eredménytelen, a beteg a

napi életében segítséget igényel.

A hematológiai károsodások kritériumait és ér-

tékelésüket a 16.2. táblázat mutatja be.

A hematológiai károsodások
és a foglalkoztatás 

Hudák Aranka

Foglalkozási eredetû 

hematológiai károsodások

A vér és a vérképzô rendszer változatosságából,

funkcióinak sokféleségébôl eredôen a külön-

bözô munkahelyi kóroki tényezôk által okozott

tünetek és a káros hatások következményei is

sokfélék lehetnek. Károsodhatnak a periférián

keringô érett sejtek egyes funkciói, elpusztulhat-
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nak maguk a sejtek. Sérülhet a sejtek utánpótlá-

sa, a sejtosztódás, a differenciálódás, az érés gát-

lása révén, elpusztulhatnak a fiatal sejtalakok, de

elpusztulhatnak maguk az utánpótlást biztosító

ôssejtek is, vagy kialakulhatnak funkcionálisan

inkompetens, kóros sejtvonalak. Az ártalom

érinthet egy sejttípust vagy akár az összes sejtvo-

nalat. A kimenetel függ a ható ágens specifikus

tulajdonságaitól, az expozíció mértékétôl, idô-

tartamától, az esetleges együttható tényezôktôl,

és a károsodás természetétôl, valamint a szerve-

zet megelôzô állapotától.

A vért és a vérképzô rendszert a fizikai kóro-

ki tényezôk közül az ionizáló sugárzás, a kémiai

kóroki tényezôk közül számos vegyi anyag és

egyes biológiai kóroki tényezôk képesek köz-

vetlenül károsítani.

Az ionizáló sugárzás vért és 

vérképzô rendszert károsító hatásai

Az ionizáló sugárzás a vérképzô rendszer akut és

késôi károsodását okozhatja.

Akut sugárbetegség esetén a vérkép elváltozásai

már az akut sugárbetegség latens periódusában

kimutathatók. A tünetek súlyossága, a betegség

idôbeli lefolyása az elszenvedett sugárdózistól

függ. Az elsô tünet az abszolút lymphocytaszám

csökkenése, amely már az elsô 24 órában bekö-

vetkezik, és ha nagymértékû (kisebb mint 0,5

G/l), rossz prognózisra utal. Ezzel csaknem egy-

idejûleg a neutrophil granulocyták számának át-

meneti emelkedése észlelhetô, amely elfedheti a

lymphocytaszám csökkenését, így a teljes fehér-

vérsejtszám nem ad megbízható felvilágosítást a

változásokról, ezért ebben az idôszakban külö-

nösen fontos az egyes fehérvérsejt-elemek ab-

szolút számértékeinek meghatározása.

Az átmeneti neutrophilszám-növekedést

csökkenés követi, amely annál gyorsabban

fejlôdik ki és annál nagyobb fokot ér el, minél
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16.2. táblázat. A hematológiai károsodások értékelése

A hematológiai károsodás %-a 

Kritériumok 0–24 25–49 50–74 75–100 

Strukturális, funkcionális Hb: 8–10 g/dl Hb: 6– g/dl Hb: 4–6 g/dl Hb: <4 g/dl

károsodások Fvs*: 1,1–1,5 x 109/l Fvs*: 1,0–1,3 x 109/l Fvs*: 0,5–1,0 x 109/l Fvs*: <0,5 x 109/l

Thr: 95–150 x 109/l Thr: 50–90 x 109/l   Thr: 20–50 x 109/l Thr: <20 x 109/l

MET >7 MET >5 MET <5 

Panaszok, tünetek nincsenek bizonyos panaszok,    számos tünet, súlyos panaszok

tünetek panasz és tünetek 

A napi tevékenység nincs bizonyos számos a napi tevékenységek

korlátozottsága tevékenységnél tevékenység korlátozottak,

korlátozott segítségre szorul 

Gyógykezelés szükségessége,   idônként, igényel, tartós, változó állandó, 

eredményessége eredményes eredményes eredménnyel járó eredménytelen

kezelés, 4–6 hetente gyógykezelés, 

transzfúzió, 2 hetente transzfúzió,

csontvelô-átültetés csontvelô-átültetés 

Prognózis jó jó változó kedvezôtlen 

Az össz-szervezeti károsodás értéke = hematológiai károsodás %-a x 0,85

* Fvs: fehérvérsejt, jelen vonatkozásban a neutrophil granulocyták számát adtuk meg. Hb: hemoglobin. Thr: thrombocyta. MET:

metabolikus ekvivalens



nagyobb volt az elszenvedett sugárdózis. A leg-

alacsonyabb értékek a besugárzás után 3–6 hét-

tel észlelhetôk.

A thrombocytaszám szintén csökken, a mély-

pontot 4 héttel a besugárzás után éri el, a csök-

kenés mértéke szintén dózisfüggô. A vörösvér-

sejtszám és a hemoglobinkoncentráció csökke-

nése csak nagy sugárdózisok esetén jelentôs, és

oka részben a thrombocytahiány következtében

fellépô vérzések okozta veszteség.

A vérképzôrendszer károsodása az akut su-

gárbetegség kritikus periódusában okoz olyan

súlyos tüneteket, amelyek akár halálhoz is vezet-

hetnek a besugárzást követô 2–8. héten. Ezek

közé tartozik a fertôzésekkel szembeni védtelenség a

fehérvérsejtszám csökkenése következtében és a

thrombocyták hiánya okozta vérzésveszély.

Az ionizáló sugárzás indukálta jellegzetes

kromoszómaelváltozások – elsôsorban dicentri-

kus és gyûrû alakú kromoszómák – perifériás

lymphocytatenyészetekben demonstrálhatók, és

számszerû elôfordulásuk arányos az elszenvedett

sugárdózissal.

Késôi hatásként a gamma-sugárzás megnöveli

a krónikus és akut mieloid leukaemiák elôfordu-

lását. Ennek kockázatát az olyan populációk

vizsgálatával nyert adatok alapján lehet megbe-

csülni, mint az atomtámadások túlélôi, a masszív

sugárkezelésben részesült betegek és a radiológia

hôskorában praktizáló radiológusok. A betegsé-

gek incidenciája az atomtámadás után 6–7 évvel

érte el a csúcsot, de több mint 20 évig volt ki-

mutatható a magasabb incidencia az érintett po-

pulációban. A betegségek lefolyása nem külön-

bözött a normálpopulációban elôforduló, hason-

ló betegségekétôl. Az elsô radiológusok leu-

kaemiahalálozását 2,5-ször magasabbnak találták

más orvosokéval szemben. Ma a korszerû készü-

lékek és a korszerû sugárvédelem mellett ez a

kockázat jelentôsen csökkent.

A vegyi anyagok vért és

vérképzô rendszert károsító hatásai

Nagy számuk és az élet minden területén való

elôfordulásuk miatt a kémiai kóroki tényezôk

hemotoxikus hatásának van a legnagyobb gya-

korlati jelentôsége. A különbözô vegyi anyagok

többféle hatásmechanizmus révén károsítják a

vért és a vérképzô rendszert, és a következmé-

nyek változatos tünetekben nyilvánulnak meg.

Károsodhat szelektíven a vörösvérsejt-rendszer,

a fehérvérsejtek vagy a thrombocytarendszer, de

érintheti a károsodás egyidejûleg a teljes vér-

képzôrendszert.

A vörösvérsejt-rendszer károsodása

Az erythrocyták funkciójának károsodása.
A sejtek oxigénszállító képessége csökken a sej-

tekben lévô hemoglobin inaktiválása révén. Ru-

tin kvantitatív és kvalitatív hematológiai vizsgá-

latokkal eltérés nem észlelhetô, a diagnózist spe-

ciális hematológiai vizsgálatok biztosítják. Tartós

vagy nagyfokú ártalom súlyos funkciózavarhoz,

akár halálhoz is vezethet.

Carboxihaemoglobinaemia. A szén-monoxid (CO)

inhalációja esetén a CO reverzíbilisen kötôdik a

hemoglobinhoz, és karboxihemoglobin (COHb)

képzôdik. A CO veszélyességét az adja, hogy

200-szor nagyobb affinitással kötôdik a hemog-

lobinhoz, mint az oxigén, így viszonylag ala-

csony levegôkoncentráció mellett is gyorsan jön

létre magas COHb-szint a vérben (0,05% CO

már 1 óra alatt 20%-ra, 0,1% CO 50–80%-ra

emeli a COHb-szintet). Bár a kötôdés reverzíbi-

lis, az erôs affinitás miatt a visszaalakulás a CO-

tartalmú légtér elhagyása után is igen lassú (fele-

zési idô: 5 óra). 

A COHb élénk, cseresznyepiros színe látható

a bôrön és a nyálkahártyákon; ez a CO-mérge-

zés legjellegzetesebb tünete. Ciánmérgezésben

szintén jellemzô a bôr és a nyálkahártyák piros

színe, ettôl a keserûmandula-szag hiánya különí-
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ti el. A laboratóriumi diagnózist a COHb-kon-

centráció célzott meghatározása biztosítja. Erre a

célra alvadásgátolt (heparin vagy EDTA), le-

hetôleg tele csô vért (ne érintkezhessen a vér le-

vegôvel) kell haladéktalanul a laboratóriumba

küldeni. A COHb normális szintje: <0,5%, do-

hányosokban magasabb, a 3%-ot is elérheti.

CO-expozíció esetén biológiai monitorozás

végzendô [33/1998 (VI. 24.) NM rendelet 1.

Melléklet), a COHb foglalkozási határértéke:

5% (25/2000 (IX. 30.) EüM-SZCSM rendelet

1. sz. Melléklet].

A COHb-szinttôl függôen különbözô sú-

lyosságú hipoxiás tünetek jelentkeznek: fejfájás,

ingerlékenység, zavartság, szédülés, látászavar,

hányinger, hányás, eszméletvesztés, görcsök, kó-

ma, légzési elégtelenség, halál. Igen magas CO-

koncentráció belégzése bevezetô tünetek nélkü-

li eszméletvesztést okozhat, ami a menekülést

lehetetlenné teszi. 

CO-mérgezés gyanúja esetén a mérgezettet

azonnal friss levegôre kell vinni, és oxigén bel-

élegeztetésével elô kell segíteni a COHb vissza-

alakulását oxihemoglobinná. Megfelelô lélegez-

tetéssel, 100% oxigénnel a COHb-szint 40 perc

alatt a felére csökkenthetô. Ezzel az akut tüne-

tek megszüntethetôk, de a központi idegrend-

szer, a szív és más fontos szervek esetleges hipo-

xiás károsodása nem fordítható vissza.

Methaemoglobinaemia. A methemoglobin (he-

miglobin, met-Hb) csekély mennyiségben fizio-

lógiás körülmények között is folyamatosan

képzôdik a vörösvérsejtekben a hem oxidációjá-

val, amelynek révén a hemben lévô kétvegyér-

tékû (ferro) vas háromvegyértékûvé (ferri) alakul

át. Mennyisége azonban normális körülmények

között nem több, mint a hemoglobin 1%-a, mi-

vel a vörösvérsejtekben rendelkezésre álló en-

zimrendszer (NADH-függô methemoglobin-

reduktáz) folyamatosan visszalakítja hemoglo-

binná. Az enzim defektusa herediter methae-

moglobinaemiát okoz. E ritka betegségben

szenvedôk fokozottan érzékenyek a methemog-

lobinképzô vegyi anyagokkal szemben.

Egyes gyógyszerek és foglalkozási vegyi anya-

gok (16.3. táblázat) aktív metabolitjaik révén

képesek közvetlenül vagy közvetve 100–1000-

szeresre növelni a spontán hemoxidációt. Ezzel

a reduktáz enzim kapacitása nem képes lépést

tartani, így a vörösvérsejtekben megnô a met-

Hb mennyisége. Ennek külsôleg is látható jele a

bôrön és a nyálkahártyákon a cianózis. Mivel a

met-Hb oxigénszállításra nem képes, megnöve-

kedett mennyisége hypoxiához vezet. A tünetek

intenzitása változó, általában 35–40% met-Hb

dyspnoét, fejfájást, fáradtságérzést, szédülést,

tachycardiát okoz, 60% felett letargia, stupor

észlelhetô. A halálos koncentráció 70% felett

van, ilyen mértékû methemoglobinemia fel-

nôttekben azonban csak kivételesen fordul elô. 

A laboratóriumi diagnózist a vér met-Hb-tar-

talmának kvantitatív meghatározása biztosítja.

Erre a célra alvadásgátolt (heparin vagy EDTA),

lehetôleg tele csô vért (ne érintkezhessen a vér

levegôvel) kell haladéktalanul a laboratóriumba

küldeni. A methemoglobinképzô anyagok közül

az anilin és a nitrobenzol expozíció esetén van

elôírva a biológiai monitorozás keretében met-

hemoglobin-meghatározás, a határérték: 5%

[25/2000 (IX. 30.) EüM-SZCSM rendelet 1.

Melléklet].

Tünetmentes esetben elegendô az expozíció

megszüntetése, tünetek esetén metilénkék i.v.
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16.3. táblázat. Foglalkozási methaemoglobinaemiát okozó vegyi anyagok

Közvetlen oxidáló hatásúak Közvetett hatásúak

nitrátok anilin feniléndiamin nitroglicerin 

nitritek aminobenzol hidroxilamin nitrotoluolok 

nitrózus gázok aminofenol α-naftilamin trinitrotoluol (TNT) 

kálium-klorát dimetilamin nitrobenzolok toluoldiamin 



adása (1 mg/kg kezdeti dózisban, majd, ha

szükséges, 1 óra múlva újabb 2 mg/kg) meg-

gyorsítja a met-Hb redukcióját, egy másik en-

zim, a NADPH függô methemoglobin-reduk-

táz aktivizálásával. Glükóz-6-foszfát-dehidro-

genáz- (G6PD) hiányos egyénekben a metilén-

kék hatástalan, sôt káros, mert haemolysist

okoz (ez az enzimdefektus ritka a magyar po-

pulációban).

A vörösvérsejtjek élettartamának megrö-
vidülése (haemolysis, hemolitikus anae-
mia). A vegyi anyagok többféle mechanizmus

útján vezethetnek a vörösvérsejtek pusztulásá-

hoz, élettartamuk megrövidítéséhez. Egy részük

közvetlenül okozza a hemoglobin oxidatív de-

naturálását, mások szabad gyökök és peroxidok

képzése révén váltják ki ugyanezt (16.4. táblá-

zat). 

A denaturált hemoglobin jelenléte (amely ún.

Heinz-testek formájában mutatható ki speciális

festéssel a vörösvérsejtekben) megrövidíti a sej-

tek élettartamát. G6PD-hiányos egyének külö-

nösen érzékenyek az ilyen anyagok hatásával

szemben. Az arzénhidrogén irreverzíbilis mó-

don kötôdik a hemoglobinhoz, az ólom és a réz

a vörösvérsejtekben felhalmozódva, azok enzi-

matikus folyamatait bénítva vezetnek a sejtek

pusztulásához, azaz intravaszkuláris haemolysis-

hez. Egyes vegyi anyagok – elsôsorban gyógy-

szerek – immunmechanizmus révén is okozhat-

ják a sejtek pusztulását.

Rövid idejû behatás és ép csontvelô mellett a

regeneráció gyors, a rutin hematológiai vizsgála-

tokkal kimutatható átmeneti eltérések hamar

normalizálódnak. Krónikus hatás esetén az ép

csontvelô a sejtek termelését a normális szükség-

let 6–8-szorosáig tudja fokozni. Amíg a fokozott

termelés lépést tud tartani a fokozott pusztulás-

sal, a haemolysis kompenzált marad, anaemia

nem lép fel, de a haemolysis és a fokozott vörös-

vérsejt-termelés jelenléte laboratóriumi vizsgála-

tokkal kimutatható. Ha azonban a sejtek élettar-

tama oly mértékben rövidül (elméletileg 15–20

nap a normális 120-szal szemben), hogy a maxi-

mális csontvelôi produkció sem képes a normá-

lis sejtszámot fenntartani, a szerzett hemolitikus

anaemia kórképe jön létre.

Intravaszkuláris haemolysisben a fokozott vö-

rösvérsejt-pusztulás és fokozott vörösvérsejt-

képzés laboratóriumi tünetei (16.5. táblázat)

egyidejûleg vannak jelen, kompenzált haemoly-

sisben anaemia nélkül.

792

16.4. táblázat. Haemolysist okozó foglalkozási vegyi anyagok

Oxidálószerek Nem oxidálószerek 

anilin nátrium-klorát aminoszalicilsav arzénhidrogén 

fenilhidrazin nitrobenzol fenacetin ólom 

fenolszármazékok kálium-klorát fenazopiridin réz 

hidroxilamin rezorcin nátrium-szulfoxon trinitrotoluol 

naftalin szulfametoxipiridon

16.5. táblázat. Az intravaszkuláris haemolysis 
laboratóriumi tünetei kompenzált 
haemolysisben

A fokozott vörösvérsejt-  A fokozott vörösvérsejt-
pusztulás jelei képzés jelei 

• rövidült vvs. élettartam • emelkedett 

• emelkedett szérum reticulocytaarány

indirekt bilirubin szint • (polikromázia) 

• fokozott vizelet- macrocytosis

urobilinogén kiválasztás • erythroblastosis

• emelkedett szérum-LDH- • leukocytosis

aktivitás • thrombocytosis

• haemoglobinaemia • csontvelôben erythroid

• haemoglobinuria hyperplasia

• csökkent szérum-

haptoglobin-szint
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Hemolitikus anaemiában a fokozott vörös-

vérsejt-pusztulás és fokozott vörösvérsejt-képzés

tünetei kiegészülnek az anaemia laboratóriumi

tüneteivel; alacsony vörösvérsejtszám, hemoglo-

bin-, hematokritértékek.

A fizikális tünetek a betegség lefolyásától és

súlyosságától függôen változóak. Akut esetben

icterus, sápadtság, tachycardia, hasi és végtagfáj-

dalom, fejfájás, rossz közérzet, hányás, hidegrá-

zás, láz, sokk, haemoglobinaemia, haemoglo-

binuria, oliguria, anuria lép fel. Lappangó eset-

ben fáradékonyság, dyspnoe, sápadtság, subicte-

rus, icterus tapasztalható.

A vörösvérsejtek képzésének 
károsítása, gátlása 

A hemoglobinképzés gátlása. Egyes vegyi

anyagok kisebb-nagyobb mértékben gátolják a

hembioszintézis többlépcsôs folyamatában részt

vevô egy vagy több enzim aktivitását, a köztiter-

mékek következményes felszaporodásával és meg-

növekedett ürítésével (poophyrinuria), illetve a

hemszintézis zavarával (ineffektív erythropoe-

sis). A legjelentôsebb ilyen anyag az ólom, amely

az ALA-dehidratáz és -koprogenáz aktivitást gá-

tolva fokozott ALA-ürítést és coproporphyrin-

uriát okoz. Egyebek között ez a mechanizmus is

hozzájárul az ólom anaemiát okozó hatásához.

Megemlítendô, hogy elsôsorban a májban fo-

lyó porfirin-anyagcsere zavarát okozzák a hexak-

lórbenzol és egyéb klórozott aromás szénhidrogé-

nek, a poliklórozott bifenilek és az etil-alkohol az

uroporfirinogén dekarboxiláz aktivitásának gátlá-

sával, ez azonban nem hematológiai betegség for-

májában, hanem uroporphyrinuriával kísért bôr-

(fotoszenzibilitás) és májtünetekkel jelentkezik

(porphyria cutanea tarda szerzett formája).

Egyes anyagok a vasanyagcserére kifejtett ha-

tásuk révén is károsíthatják a hemoglobinkép-

zést. Elsôsorban a fémek gátolják a vas felszívó-

dását a gyomor–bél traktusból, ezzel vashiányt

okozva, vagy súlyosbítva a más okból fennálló

hiányt. Más anyagok, például az ólom, etanol,

egyes kemoterápiás szerek és antituberkulotiku-

mok, gátolják a vas felhasználását, a hembe való

beépülését. Ennek következménye a sideroblastos

anaemia, amelynek jellemzôje az anaemia mellett

az ún. gyûrûs sideroblastok jelenléte, azaz vasfel-

halmozódás a normoblastok perinukleáris mito-

kondriumaiban. 

Tiszta vörösvérsejt-aplasia (akut erythroblastopenia).

Viszonylag ritka állapot, amikor szelektíven csak

a vörösvérsejtképzés károsodik, az erythroblas-

tok hiányoznak az egyébként ép csontvelôbôl.

Fôleg gyógyszerként használt vegyi anyagok

okozzák (aminoszalicilsav, glutetimid, aszpirin,

kolhicin, heparin, azatioprin, szulfatiazol, arzfe-

namin, halotán, izonicid, fenilbutazon, tolbuta-

mid). Az expozíció megszûntét többnyire teljes

gyógyulás követi.

A fehérvérsejt-rendszer károsodása

A fehérvérsejtek funkcióinak károsítása. A

fehérvérsejtek, elsôsorban a neutrophil granu-

locyták funkcióinak tanulmányozása jóval kö-

rülményesebb, mint a vörösvérsejtek oxigén-

szállító képességéé. Fôleg in vitro vizsgálatokból

származó adatok állnak rendelkezésre, amelyek

in vivo jelentôsége sok esetben nehezen bizo-

nyítható vagy ellentmondásos. Elsôsorban a

gyógyszerként használt vegyületek és az alkohol

hatásait tanulmányozták, de semmi okunk felté-

telezni, hogy foglalkozási vegyi anyagoknak ne

lehetnének ilyen hatásaik.

A vegyi anyagok befolyásolhatják a neutro-

phil granulocyták kórokozók elpusztítására irá-

nyuló, több, szigorúan egymás utáni lépésbôl ál-

ló tevékenységének bármely fázisát. Ezek a kö-

vetkezôk: migrációs aktivitás, ezen belül margi-

náció, érfalhoz való tapadás, aggregálódás, dia-

pedezis, azaz átlépés az érfalon és a kemotaktikus

inger irányába történô vándorlás, továbbá a kór-

okozók elpusztításának fázisai, ezen belül a kór-

okozó felismerése, a hozzá való kapcsolódás,

phagocytosis, a granulumok fúziója és degranu-

láció, a kórokozó sejten belüli emésztése és exo-

cytosisa. 
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Számos anyagot – elsôsorban gyógyszereket

(kolhicin, egyes antibiotikumok, gyulladásgát-

lók, klórpromazin, heparin stb.) – azonosítottak,

amelyek befolyásolják e folyamat egy vagy több

szakaszát. Mindennapi foglalkozás-egészségügyi

gyakorlati szempontból az etanol fontos, amely

amellett, hogy több ponton is károsítja a vérkép-

zést, a neutrophil granulocyták funkcióit – a sej-

tek tapadását, a kemotaxist és a phagocytosist –

is gátolja.

A fehérvérsejt-rendszer stimulációja – leu-
kocytosis, neutrophilia, leukemoid reak-
ció. Egyes vegyianyag-mérgezések – higany, vi-

lágító gáz, káliumklorát, piridin, pirogallol – a

fehérvérsejtszám, ezen belül is a neutrophilszám

mérsékelt emelkedésével járnak. Monocytosis

kísérheti a tetraklóretán-mérgezést. A benzolex-

pozíció kezdeti fázisára is jellemzô a mieloid

rendszer stimulációja, amely átmeneti neutro-

philiában nyilvánul meg.

Benzol- és higanymérgezésben ún. leukemoid

reakció is kialakulhat: leukaemiát utánzóan magas

fehérvérsejtszám, több-kevesebb éretlen alakkal

a periférián. A valódi leukaemiától való elkülö-

nítés speciális hematológiai (csontvelô-) vizsgá-

latokkal lehetséges.

Az érett granulocyták elpusztítása – agra-
nulocytosis. Egyes, elsôsorban gyógyszerként

használt vegyi anyagok (aminopirin, fenilbuta-

zon) okozhatják a granulocyták antitest közvetí-

tette immundestrukcióját, amelynek következté-

ben a neutrophil granulocyták száma hirtelen

igen alacsony értékekre csökken, miközben anae-

mia nincs, vérzések nem tapasztalhatók, a csont-

velôben az erythroid státus és a thrombocyta-

képzés normális. 

A kórkép létrejöttében a vegyi anyagon kívül

szerepe van az egyéni érzékenységnek is, ezért

elôfordulása megjósolhatatlan, ugyanazon anyag

egyik emberen agranulocytosist okoz, a másikon

nem. 

A megakaryocyta–thrombocyta 
rendszer szelektív károsodása

A keringô thrombocyták elpusztítása. Szá-

mos vegyi anyaggal – túlnyomórészt gyógysze-

rekkel – kapcsolatban merült fel a gyanú, hogy a

keringô thrombocytákat thrombocytaellenes an-

titestek képzése útján, vagy más, ismeretlen

mechanizmus révén elpusztítják, és thrombocy-

topeniát idéznek elô. Az ipari vegyi anyagok

közül ilyen hatása lehet az aranysóknak, a szer-

ves arzénvegyületeknek és az etanolnak.

A thrombocytaképzés károsítása. A throm-

bocytatermelést gátolják a klórtiazidok, a tolbu-

tamid és az etanol. Ismeretlen mechanizmus ré-

vén okoz thrombocytopeniát a bizmut, a toluol-

diizocianát, a dinitrofenol.

A vérképzés mindhárom sejtvonalat
érintô károsodása

A DNS-szintézis zavara – megaloblasztos
anaemia. A csontvelôben a DNS-szintézist ká-

rosítják és a sejtoszlás zavara révén megaloblasztos

anaemiát okozhatnak a következô vegyi anyagok:

folsav-antagonisták, purin-, pirimidinantagonis-

ták, alkiláló szerek, nitrogénoxid, arzén, etanol.

A kórképet mindhárom sejtvonal érintettsége

jellemzi. A csontvelô hiperplasztikus, jellemzôek

a megaloblastok (finom kromatinú, szitaszerû

magszerkezet, a mag- és plazmaérés disszociált-

sága) óriás mieloid alakok, többnyire metamye-

locyták. A periférián nagyfokú anaemia, a jel-

lemzô macroovalocyták mellett leukopenia, hi-

perszegmentált magvú granulocyták és throm-

bocytopenia egyidejû jelenléte észlelhetô.

A hemopoetikus ôssejtek pusztulása –
aplasztikus anaemia. Egyes vegyi anyagok –

megfelelô dózis esetén – szabályszerûen okoznak

aplasztikus anaemiát (16.6. táblázat), mások –

elsôsorban egyes gyógyszerek (klóramfenikol,

fenilbutazon) – ritkábban.
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Az aplasztikus anaemia diagnózisának kritériu-

ma, hogy anaemia, leukopenia és thrombocyto-

penia egyidejûleg észlelhetô (pancytopenia), te-

hát a vér összes alakos elemének termelése csök-

ken vagy megszûnik, a csontvelô hipopláziás

vagy apláziás, de nem mutatható ki a csontvelôt

infiltráló, kiszorító vagy a sejtprodukciót depri-

máló primer betegség. Az eritropoetinszint ma-

gas.

Tipikus esetben az elsô tünetek a nagyfokú,

rendszerint normociter anaemia okozta sápadt-

ság, fáradékonyság és a thrombocytopenia okoz-

ta vérzések. Ezekhez társulnak a súlyos leukope-

nia – elsôsorban granulocytopenia – következté-

ben fellépô, lázzal kísért infekciók. 

Vérképzôrendszeri neoplasztikus
jellegû megbetegedések

Számos komplex vegyianyag-expozícióval járó

foglalkozást, illetve iparágat hoznak összefüggés-

be a tumorok, köztük vérképzôrendszeri tumo-

rok elôfordulásának megnövekedett kockázatá-

val. Ezek: gumiipar, fémipar, vegyipar, cipôipar,

nyomdaipar, olajfinomító ipar, faipar, patológia.

Az összefüggések bizonyítása nehéz, részben a

hosszú lappangási idô és a kombinált expozíciók,

részben a morbiditási, mortalitási adatok hiánya

miatt.

A felsorolt anyagok (16.7. táblázat) közül a

legtöbb adat a benzol leukaemiát okozó hatásá-

val kapcsolatos. 

Komplex hatásmechanizmusú 
hematotoxikus vegyi anyagok

Egyes, a vérképzô rendszert károsító hatásukról

régóta ismert vegyi anyagok egyidejûleg többfé-

le mechanizmus révén fejtik ki károsító hatásu-

kat. Ezek közül gyakorlati szempontból legfon-

tosabbak az ólom és a benzol.

Az ólom hematotoxikus hatása. Az ólom

vérszegénységet okozó hatása régóta ismert:

Laennec 1839-ben leírta a vér „híg” voltát és a

szervek sápadtságát ólommérgezésben elhaltak

boncolásakor, Andral és Gavarrat pedig 1840-

ben számoltak be a vörösvérsejtek számának

csökkenésérôl ólommérgezésben.

A krónikus ólommérgezés vezetô tünete az

anaemia, amely többféle mechanizmus kombi-

nált hatásának a következménye. Az ólom:

• több ponton károsítja a hemoglobinszinté-

zist:

• gátolja a delta-aminolevulinsav-dehidratáz

(ALA-D) aktivitását. Ezen enzim gátlása

az ólomexpozíció legkorábban kimutat-

ható laboratóriumi jele; a gátlás reverzí-

bilis, mértéke szoros összefüggést mutat a

vér ólomkoncentrációjával. Örökletesen

is elôfordul az enzim csökkent mennyi-

sége (a normális mennyiség 5–10%-a), az

ilyen egyének normális körülmények kö-

zött nem anémiásak, de fokozottan érzé-

kenyek az ólom toxikus hatásával szem-

ben. Az enzim gátlása következtében
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16.6. táblázat. Aplasztikus anaemiát okozó vegyi 
anyagok

• Benzol, trinitrotoluol, szén-tetraklorid

• Kén- és nitrogénmustár-vegyületek 

• Antimetabolitok: folsavantagonisták, purin- és 

pirimidinanalógok 

• Mitózisgátlók: kolhicin 

• Egyes antibiotikumok: adriamicin 

• Szervetlen arzén

16.7. táblázat. Vérképzôrendszeri tumort okozó 
anyagok

Bizonyítottan emberi benzol

rákkeltôk 

(IARC 1. kategória) 

Valószínûen emberi etilén-dibromid,

rákkeltôk etilénoxid, formaldehid 

(IARC 2.a kategória) 

Lehetséges emberi 1,3-butadién, klórfenolok,

rákkeltôk sztirol, tetraklór-etilén,

(IARC 2.b kategória) vinil-klorid



megnô a delta-aminolevulinsav (ALA)

koncentrációja a vérben és a vizeletben;

• gátolja a koprogenáz enzim aktivitását.

A gátlás következménye a vizelet kop-

roporfirin-koncentrációjának növeke-

dése.

• gátolja a vas beépülését a hembe a vas intra-

celluláris transzportjának gátlásával (és

nem a ferrokelátáz enzim gátlásával, mint

korábban gondolták), ennek következ-

ménye a kis mennyiségben normálisan is

keletkezô cink-protoporfirin (ZP) meny-

nyiségének megnövekedése a vörösvér-

sejtekben. Az emelkedett ZP-mennyiség

a vörösvérsejtekben korai jel, jóval az

anaemia kialakulása elôtt tapasztalható.

Egyben maradandó jel is, a sejtek teljes

élettartama alatt változatlan marad. Kró-

nikus expozícióban (három hónapnál

hosszabb ideje fennálló) jó összefüggés-

ben van a ZP-tartalom a vér ólomkon-

centrációjával, ezért biológiai hatásmuta-

tóként alkalmazható; 

• gátolja a pirimidin-5-nukleotidáz aktivitását

a vörösvérsejtekben, így csökkenti a sej-

tek képességét az RNS-degradációs ter-

mékek eliminálására. Ez a riboszómák

aggregálódásához vezet, amely bazofil

punktáció formájában mutatható ki a

vörösvérsejtekben; e tünet megjelenése

nem konzekvens, a bazofil punktáció in-

tenzitása pedig nincs jó összefüggésben a

vér ólomkoncentrációjával, ezért szûrô-

vizsgálat céljára nem alkalmas, de jelen-

léte esetén gondolni kell az ólomexpozí-

ció lehetôségére is.

• károsítja a vörösvérsejtek mebránját,ennek

következménye a vörösvérsejtek fokozott

mechanikus fragilitása, míg az ozmotikus

fragilitás csökken; a vörösvérsejtek átlagos

élettartama mintegy 20%-kal rövidül, eny-

he fokú haemolysis fejlôdik ki, amelynek

fentebb részletezett tünetei észlelhetôk és

amely hozzájárul az anaemia kialakulásá-

hoz.

Az ólom okozta anaemia tehát a károsodott

sejtprodukció és a fokozott pusztulás együttes

következménye.

A benzol hematotoxikus hatása. Régóta is-

meretes, hogy a benzol csontvelôkárosító hatás-

sal rendelkezik. Hatását a csontvelôben kelet-

kezô egyik metabolitjának, egy epoxivegyület-

nek tulajdonítják. A benzol gátolja a sejtoszlást,

-differenciálódást, az RNS- és DNS-szintézist és

károsítja a kromoszómákat. A benzollal szembe-

ni egyéni érzékenység változó, így bármilyen fo-

kú expozíció potenciálisan veszélyes lehet. Ezért

ahol csak lehet, igen fontos elkerülni a benzol

használatát. A benzol által okozott két legfonto-

sabb hematológiai kórkép az aplasztikus anaemia

és a leukaemia.

• Benzol okozta aplasztikus anaemia. A tünetek

jelentkezhetnek néhány hét, de néhány év

múlva is. Az elsô fázisban a benzol stimulál-

ja a neutrophil granulocyták képzôdését, a

periférián neutrophiliát, a csontvelôben

myelocyta-hyperplasiát okozva. A neut-

rophilia nagyfokú lehet, éretlen sejtalakok-

kal a periférián, akár a krónikus mieloid le-

ukaemiára emlékeztetô leukemoid reakció

képe is kialakulhat. A mieloid hyperplasiát

hamarosan követi ezen elemek pusztulása,

ami neutropeniában nyilvánul meg. 

A degeneratív elváltozások még gyorsab-

ban kialakulnak a limfoid szövetekben, így

egyidejûleg lymphocytopenia is fellép. Az

eritropoetikus szövet valamivel ellenállóbb,

de hemolitikus anaemia fejlôdik ki. Súlyos

esetben a törzssejtek pusztulásával végül is

kialakul a csontvelô-hypoplasia képe, a jel-

legzetes pancytopeniával.

Enyhébb esetekben vagy a kórkép teljes

kifejlôdését megelôzôen izolált anaemiát,

neutropeniát, thrombocytopeniát, lympho-

peniát találhatunk, vagy ezek kombináció-

ját, továbbá eosinophiliát, éretlen csontvelôi

sejteket, pszeudo-Pelger-sejteket a periféri-

án.

• Benzol okozta leukaemia. A benzol leukaemi-

át okozó hatása régóta ismert és jól doku-
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mentált. A leukaemia kialakulása 5 évvel az

expozíció kezdete után várható, és rendsze-

rint megelôzi a pancytopeniával járó csont-

velô-aplasia elôfordulása. A benzol túlnyo-

mórészt akut mieloid leukaemiát (AML)

okoz, de leírtak benzolexpozíciónak tulaj-

donított akut limfoid (ALL) és krónikus mi-

eloid leukaemiát (CML) is.

Aksoy és mtsai (1976) 34 benzolexponált

(cipôkészítô munkás) leukémiás betegébôl

24 esetben AML, 6 esetben praeleukaemia, 4

esetben ALL és 1 esetben CML volt a diag-

nózis. Az AML incidenciája ebben a popu-

lációban hatszorosa volt az átlagnépességben

találhatónak. Mások is körülbelül ugyanezt

az arányt találták.

A hematológiai betegek 

munkavégzô képessége, 

foglalkoztathatósága

Az akut hematológiai betegségben szenvedôk

foglalkoztathatóságát állapotuk rendszerint ki-

zárja. A reverzíbilis, funkcionális vörösvérsejt-

károsodások (carboxyhaemoglobinaemia, met-

haemoglobinaemia) az akut epizód lezajlása és a

hemoglobinszármazékok mennyiségének nor-

malizálódása után önmagukban nem jelentenek

foglalkoztatási korlátozást, ha azonban a követ-

kezményes hypoxia szervkárosodásokhoz (szív,

agy stb.) vezetett, a munkakapacitást a károso-

dott szervek állapota szabja meg.

A krónikus hematológiai betegek – csakúgy,

mint minden más munkavállaló – munkavégzô

képességét adott munkakörre vonatkozóan kell

megállapítani, a munkaköri alkalmassági vizsgá-

lat során. A munkaköri alkalmasság megállapítá-

sához elengedhetetlen:

• a munkakörbôl eredô munkaköri összmeg-

terhelés és 

• a dolgozó egészségi állapotának és munka-

kapacitásának ismerete.

A munkaköri alkalmasság megállapítása csak az

említett ismeretekkel rendelkezô és az azokat

összevetni, értékelni tudó, szakmailag felkészült

foglalkozás-egészségügyi orvos feladata lehet.

A munkaköri összmegterhelés megítélése során

különös figyelmet kell fordítani a munkakör-

nyezeti kóroki tényezôk közül azok jelenlétére,

amelyekrôl tudott, hogy a vért és a vérképzô

rendszert károsítják vagy károsíthatják, mint az

ionizáló sugárzás vagy egyes vegyi anyagok

(16.3–4. és 16.6–7. táblázatok). A vérképzô rend-

szert károsító kóroki tényezôk expozíciójával járó

munkakörökben az ismerten hematológiai betegségek-

ben szenvedôk foglalkoztatása aktuális állapotuktól

függetlenül kontraindikált. 

A vérképzô rendszert károsító kóroki té-

nyezôk expozíciójával nem járó munkakörök-

ben, amelyek alkalmasak lehetnek hematológiai

betegségben szenvedôk foglalkoztatására, meg

kell határozni a munkakörülmények (munka-

hely – kültéri, beltéri, klimatikus viszonyok,

balesetveszély, munkakörnyezet –, fizikai, ké-

miai, biológiai, ergonómiai, pszichoszociális

kóroki tényezôk) és a munkavégzés minden

egyéb jellemzôjét. Mindezek után meg kell ha-

tározni a munkavállaló funkcionális kapacitását,

ezen belül egészségi állapotát, a munkakör ellá-

tásához szükséges orvosi alkalmasságát és mun-

kakapacitását.

Az egészségi állapot felmérése során tisztázni

kell a hematológiai betegségben szenvedô mun-

kavállaló anamnézisét, beleértve foglalkozástör-

ténetét, korábbi betegségeit és jelen betegségé-

nek lefolyását. Tanulmányozni kell a betegség

során keletkezett orvosi dokumentumokat, lele-

teket, és ki kell kérni a hematológus, szükség

esetén más szakorvos véleményét a beteg aktuá-

lis betegségstádiumát, állapotát, a betegség prog-

nózisát illetôen. 

El kell végezni a munkavállaló minden szerv-

re, szervrendszerre kiterjedô orvosi vizsgálatát,

különös tekintettel a vérképzô rendszerre, kie-

gészítve a szükséges szakvizsgálatokkal és a vál-

lalni szándékozott munka jellege által megkívánt

munkakapacitási vizsgálatokkal.

A várható munkaköri összterhelés és a dolgo-

zó feltárt egészségi állapotának, munkakapacitá-
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sának összevetése alapján dönthetô el – egyénre

és munkakörre szabottan –, hogy az illetô mun-

kavállaló alkalmas-e az adott munkakör ellátásá-

ra. Az alkalmasság kimondása esetén azt is meg

kell határozni, hogy milyen gyakorisággal taná-

csos az adott dolgozó esetében az idôszakos

munkaköri alkalmassági vizsgálatot megismétel-

ni, akkor is, ha a dolgozó panaszmentes. Fel kell

hívni az egyén figyelmét, hogy ha állapotában

változást tapasztal, azonnal jelentkezzen a foglal-

kozás-egészségügyi orvosnál, aki soron kívül el-

végzi az újabb munkaköri alkalmassági vizsgála-

tot. Ha a munkakörülményekben bármilyen

változás áll be, az alkalmasságot szintén felül kell

vizsgálni.

A hematológiai betegek átmeneti

munkaképesség-csökkenése 

Juhász Ferenc

Ø A hematológiai betegek átmeneti munka-

képesség-csökkenését (keresôképtelensé-

gét) gyakorlatilag ugyanazok a funkcionális

károsodások befolyásolják, mint a tartós

munkaképesség-csökkenést:

• A szervezet oxigénhiánya a vér oxigénszál-

lító képességének csökkenése következ-

tében, mely a különbözô anaemiák és

haemoglobinopathiák esetén fordul elô.

A keresôképtelenség a súlyos anaemia

idôszakában véleményezhetô. Fizikai

munka esetén a munka intenzitásától, a

fizikai megterheléstôl és az anaemia sú-

lyosságától függ a munkaképesség;

• Mieloproliferatív betegségek esetén kü-

lönbözô fokú immundeficiencia, fertôzésre

való fogékonyság alakul ki. Akut mielo-

proliferatív betegségekben és a krónikus

folyamatok exacerbációi esetén mindeh-

hez még társul a kemoterápia okozta meg-

terhelés, toxicosis – ezek a betegek ke-

resôtevékenységet folytatni képtelenek.

A keresôképtelenség idôszaka a munka

fizikai megterhelésétôl, a fertôzésveszély

nagyságától függôen változhat. Remisz-

sziók esetén a betegek szellemi vagy

könnyû fizikai munka ellátására képesek

lehetnek. Gyakorlatilag ez vonatkozik az

akut és a krónikus limfoid leukaemia

eseteire is.

• A vérzékenység jelentkezhet akut megbe-

tegedés következtében, ez esetben a be-

teget keresôképtelennek lehet minôsíte-

ni. Krónikus vérzékenység esetén, ami-

kor a vérzékenység tartós állapot, elsôsor-

ban munkaköri korlátozások vannak – ez

esetben a betegnek kerülnie kell a sérü-

lésveszéllyel járó munkaköröket.

Ø A hematológiai betegségek bizonyos szö-

vôdményeinek – gyengeség, súlyos fájda-

lom, az ízületek bevérzései, kiterjedt hae-

matomák, szeptikus elváltozások, diffúz

thrombosisok, neuropathiák, hemiparesis

stb. – megjelenése esetén általában ke-

resôképtelenség véleményezhetô.

A hematológiai betegségekben ajánlott

keresôképtelenségi idôtartamokat a 16.8.

táblázat mutatja be.

A hematológiai betegek 
rehabilitációja

Pálóczi Katalin

A korai diagnózis és az egyre hatékonyabb keze-

lés következtében több beteg él hosszú ideig a

malignus hematológiai betegségek után is. A ja-

vuló életkilátások következtében az élet minôsé-

gének kérdése is nagyobb hangsúlyt kapott. A

legfontosabbnak tartható faktorok a fájdalom ke-

zelése, a fizikai képességek visszanyerése és a ne-

gatív pszichológiai faktorok kiküszöbölése. A

hematológia területén minden beteg, de kiemel-

ten három betegcsoport rehabilitációjával kell

feltétlenül foglalkozni: a hosszan tünetmentes

vagy gyógyult onkohematológiai betegek, a
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csontvelô-átültetésen átesett betegek és a hemo-

fíliások. 

A hematológiai betegek rehabilitációja alap-

vetôen kétirányú: testi (szomatikus) és lelki

(pszichés). A testi és lelki rehabilitációs formá-

kat nem lehet egymástól elválasztani, kölcsönö-

sen feltételezik és kiegészítik egymást. A testi és

lelki rehabilitáció teremti meg az emberhez

méltó élet, a családi és szociális visszatérés le-

hetôségét.
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16.8. táblázat. A keresôképtelenség idôtartama hematológiai betegségekben (ajánlás)

A keresôképtelenség idôtartama (nap) 
BNO Diagnózis 

könnyû fizikai közepes nehéz 
szellemi munka fizikai munka fizikai munka 

D50 Vashiányos anaemia 0–5 5–10 10–15 

-transzfúzióigény 5–10 15–20 

D51 Anaemia perniciosa 

B12-hiányos anaemia 

- korai stádium 0–7 

- késôi stádium 21–35 35–180 

D55- Hemolitikus anaemia 

D59

- transzfúzióigény 5–10 15–20 

- csontvelô-átültetés 35–49 70–120 

D60- Aplasztikus anaemia

D64 

- transzfúzióigény 5–10 15–20 

- csontvelô-átültetés 35–49 70–120 

D69.0 Allergiás purpura 0–5 

- splenectomia 28–35 35–56 

D69.6 ocytopenia 

- konzervatív kezelés 0–7 7–14 

- splenectomia 28–35 35–56 

D70 Agranulocytosis (reaktív) 0–7 14–21 

C81 Hodgkin-kór

- I.A-stádium 0–7 7–14 

- irradiáció 0–7 7–14 

- kemoterápia 14–21 21–35 

C82- Malignus lymphoma

C85 

- kemoterápia 14–21 21–35 

- csontvelô-átültetés 42–70 70–180 

C91 Limfoid leukaemia 

- akut 42–70 49–120 

- krónikus, csontvelô- 

átültetés, 

immunszuppresszió  70–120 120–180 

C92 Mieloid leukaemia

- akut 42–70 120–180 

- krónikus, csontvelô-

átültetés,        

immunszuppresszió  70–120 120–180 



Szomatikus rehabilitáció

A szomatikus (testi) rehabilitáció feladata a be-

tegség vagy kezelés testi következményeinek el-

hárítása vagy enyhítése. A rehabilitáció feladata

megállapítani a károsodásokat és elôírni a meg-

felelô kezelési lehetôségeket. 

Mozgásszervi rehabilitáció

A mozgásszervi rehabilitáció célja:

• Mobilizálás, majd erôsítés.

• Az izom- és ízületi mozgások helyreállítása. 

• Az optimális mozgás tudatosítása és gyako-

roltatása.

• A szövôdmények megelôzése (légzôtorna,

értorna).

• A kóros testtartás kialakulásának megelôzé-

se, illetve a már meglévôk korrekciója.

• A megváltozott testkép elfogadásának segí-

tése szemkontroll és testkontroll igénybe-

vételével, érzelmi támogatás nyújtásával.

• Relaxálás.

• A gyógytornával, fizioterápiával kapcsola-

tos felvilágosítás és tanácsadás a betegeknek

és a hozzátartozóknak, szóbeli, írásos és

egyéb segédeszközök (video, magnetofon

stb) felhasználásával.

• A szükséges segédeszközigény (járókeret,

bot stb.) felmérése.

• Lelki támogatás. A gyógytornász ismeretei

alapján felhívja a kezelôorvos figyelmét,

hogy a beteg pszichoszociális problémákkal

is küzd, és más szakember közremûködése

is szükséges.

A mozgásszervi rehabilitáció néhány speciális,

hematológiai szempontja

• Thrombocytopenia (vérlemezkeszám-csökke-

nés). A thrombocytaszám-csökkenés gya-

kori velejárója a hematológiai betegségek-

nek. Alacsonyabb thrombocytaszám mel-

lett a fizikai gyakorlatok csak kisebb aktivi-

tással és nagy körültekintéssel végezhetôk.

A legnagyobb rizikó az intrakraniális vér-

zés, de az ízületi bevérzések és az izomkö-

zötti vérzések is veszélyesek lehetnek. A

bôralatti vérzések gyakoriak, de veszélyte-

lenek.

Hematológiai betegségekben, fôleg a

csontvelô-átültetett betegekben a gyakorla-

tokat ajánlatos a thrombocytaszámhoz iga-

zítani: 

• 5,0 T/l vérlemezkeszám alatt a beteg li-

mitált önellátó aktivitást folytathat;

• 5–10 T/l között könnyû gyakorlatok

végzése megengedett (pl. szobabiciklizés,

sétálás);

• 10T/l felett a betegek könnyû emelési

gyakorlatokat is végezhetnek, max. 2–5

kg-ig. 

• Véralvadási faktorok hiánya, vérzékenység.

Mindig a klinikus belátására van bízva a

gyakorlatok fokozatának elôírása, mivel a

thrombocytaszám és a véralvadási faktorok

szintjén kívül egyéb faktorok is szerepet

játszhatnak a vérzékenységben és befolyá-

solhatják a döntést.

• Csonteltérések. Csontdaganat, myeloma

multiplex, csontritkulás, sugárkezelés utáni

csontkárosodás esetén mindegyik gyakorlat

végzése fokozott óvatosságot igényel. 

A mozgásszervi rehabilitáció 

általános indikációi

Gyengeség. A leggyakoribb probléma, amivel

a beteg szembenéz, a generalizált gyengeség,

mely a hosszú idôtartamú ágyhoz való kötöttség

miatt alakul ki. A hosszan ágyban fekvô betegek

hamar elveszítik állóképességüket, erejüket és

izomtömegüket. Az izomtömegfogyás az inakti-

vitás, azaz a mozgáshiány, végsô soron a csök-

kent szöveti oxigénellátás következménye. Az

antigravitációban részt vevô törzsizmok, a nagy

farizom és az alsóvégtagizmok atrofizálnak

elôször. Az izmok újrakondicionálása azonban

sokkal lassúbb folyamat, mint a funkciók leépü-

lése. 
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Az izmok újrakondicionálásához háromféle

gyakorlat végzése tanácsolt: 

• izometriás gyakorlatok, melyek az ízületek

mozgatása nélkül végzendôk, különösen

akkor, ha az ízület mozgatása fájdalmat

okoz;

• izotóniás gyakorlatok, melyek az izmok és az

ízületek erô ellenében történô mozgatásá-

val járnak. Ezeket dinamikus gyakorlatok-

nak is nevezik, lehetnek excentrikusak és

koncentrikusak; 

• izokinetikus gyakorlatok – izom-összehúzó-

dással járó gyakorlatok, melyeket megfelelô

sebességgel végeznek. 

Myopathia. A myopathia általában a végtagok

proximális izmainak gyengeségében nyilvánul

meg. A miopátiás betegek nehezen tudnak fel-

állni a székbôl, felmenni a lépcsôn vagy felemelt

kézzel gyakorlatot végezni. Súlyosabb esetben a

fejmozgás is gátolt. Ha a disztális izmok gyen-

gesége is kifejlôdik, a beteg ágyhoz kötötté vá-

lik. 

A myopathia legtöbbször hosszan tartó,

nagydózisú szteroidkezelést követôen alakul ki.

Az onkohematológiai betegségek kezelésében

pedig a legtöbb kemoterápiás protokoll egyik

összetevôje a szteroid. A szteroid az elsô adandó

szer az allogén csontvelô-átültetés után kialaku-

ló akut és krónikus GVHD kezelésében is.

Emellett az immuncytopeniák terápiájában és

több szövôdmény kezelésében is alkalmazzuk.

A csontrendszer patológiás eltérései. Az im-

mobilizált vagy tartósan ágyhoz kötött betegek-

ben nagy a rizikója az osteopenia kialakulásának.

Már négy nap immobilizáció gyors csontveszte-

séget jelent, amit a vizelet megnövekedett kalci-

um-, foszfor- és hidroxiprolin-tartalma is jelez.

Az immobilizáció következtében kialakult os-

teoporosis olyan csontreszorpciónak tûnik, mely

meghaladja a csontképzôdést. Kísérletekben fo-

kozott osteoclastaktivitást is észleltek. A rapid

csontvesztést egy új egyensúlyi állapot kialakulá-

sa követi, melyben már nem lép fel további

csontvesztés.

Az immobilizáció egyik potenciálisan veszé-

lyes következménye a hypercalcaemia. A tünetek:

hányinger, hányás, szorulás, fogyás, gyengeség,

fejfájás, hasi fájdalom, anorexia, polydypsia és

polyuria. A beteg emocionálisan labilis lehet.

Egyre súlyosabb enkefalopátiás tünetek mellett

coma is elôfordulhat. A hypercalcaemia a tüne-

tekkel járó esetekben kezelést igényel. A csont

visszanyeréséhez az ionok pótlása egyáltalán nem

elégséges, fokozott súlyterheléssel járó aktivitás

feltétlenül szükséges.

A prednisolonszármazékok (szteroidok) súlyos

osteoporosist okozhatnak, különösen a menopausa

idôszakban levô nôbetegekben. A leggyakrabban

a gerincoszlopot érinti, ez a leggyakoribb helye a

töréseknek is. Az aszeptikus csontnecrosis is jól is-

mert szövôdménye a szteroidkezelésnek, még rö-

vid ideig tartó szedés után is kialakulhat. A fe-

murfej messze a legérintettebb. Típusosan a beteg

fájdalmat jelez. MRI-vel lehet a legjobban kimu-

tatni. Korai stádiumban dekompresszió, a súlyter-

helés csökkentése vagy elektromágneses mezôvel

történô kezelés elôsegítheti a csontgyógyulást.

Késôbb protézismûtétre és ennek megfelelô reha-

bilitációra van szükség. 

Az irradiáció fôleg a növekvô korban levô be-

tegek csontrendszerét károsítja. A gerincoszlop

scoliosist mutathat, ritkán van azonban szükség

sebészi beavatkozásra. Az érett csont radiorezisz-

tensebb, mint a növekedésben levô csontrend-

szer, osteopenia és következményes törés lehet a

komplikáció. Az irradiáció okozta csontkároso-

dás a kezelést követô hat hónapon belül alakul ki.

A mechanizmus valószínûen posztirradiációs isz-

kémiás vasculitis. Fractura esetében tehermente-

sítô beavatkozások szükségesek. Enyhébb esetek-

ben (microfracturák) a súlyterhelés enyhítése se-

gíthet (járókeret, mankó). Az elôrement fractu-

rák sebészeti beavatkozást igényelnek. 

Az ízületek eltérései. A hematológiai betegsé-

gek közül a myeloma multiplex és a primer

amyloidosis társulhat amiloid arthropathiával. A

beteg merevséget és fájdalmat panaszolhat az

ízületekben, idônként lágyszövet-kontraktúra is

elôfordulhat. A kezelésnek az alapbetegségre kell
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irányulnia. A szteroid alkalmazása tüneti segítsé-

get adhat.

Az ízületi tünetek gyakoriak a leukémiás be-

tegekben is. A synovium leukémiás infiltrációja

arthralgiát vagy valódi arthritist okozhat, mely

lehet aszimmetrikus és migráló. A leukaemia oki

kezelésével a tünetek javulnak. A malignus

lymphomák közül az angioimmunoblasztos

lymphoma, az immunocytomák (Waldenström-

macroglobulinaemia) járhatnak ízületi fájdal-

makkal. Gyulladáscsökkentôk adása segíthet a

panaszokon. Mivel a szteroid megvonásakor

pseudorheumatismus jelentkezhet, amikor a be-

teg diffúz ízületi és izomfájdalmakat panaszolhat,

a szteroid fokozatos elvonása a javasolt megol-

dás.

A rosszindulatú hematológiai betegségek rit-

kán vezetnek ízületi kontraktúrákhoz, és ritkán

jelenik meg a betegség magában az ízületben. A

sugárkezelés azonban mind az ízületben, mind a

periartikuláris szövetekben kontraktúrát okoz-

hat.

Fájdalom. Hematológiai betegségekben a fáj-

dalom lehet szomatikus, viszcerális vagy neuro-

pátiás eredetû, a miogén fájdalom ritka. A váziz-

mok és a fasciák gyakori generátorai a fájdalom-

nak. A hematológiai betegségek a csontvelô

mellett a nyirokcsomókat, a csontokat, a köz-

ponti idegrendszert, ritkábban a lágyrészeket is

beszûrik. Myeloma multiplexben a betegség

disszeminált csontléziókkal jár. Általában a

csontérintettség fájdalommal, funkciókieséssel és

hypercalcaemiával társul. A fájdalom mechaniz-

musa nagyon összetett, melyben az érzôrecepto-

rok kémiai és mechanikai stimulációja is szere-

pet játszik. A tumorsejtek által szekretált citoki-

nek osteoclastaktivitást válthatnak ki, mely to-

vábbi csontfogyatkozáshoz vezet. 

A leukaemia vagy a lymphomasejtek csont-

velôi expanziója miatt megnövekedett intra-

osszeális nyomás is fájdalmat okozhat az erek fa-

lában levô baroreceptorok stimulációján keresz-

tül, és avaszkuláris necrosishoz vezethet. A

csonterôsség csökkenése mechanikai eltéréseket

okoz, ami megváltoztatja a súlyelosztást és a pe-

rioszteális idegrostok stimulációján át nagy fáj-

dalmat vált ki.

A csigolyák vagy a hosszú csöves csontok

patológiás fracturája egyes hematológiai beteg-

ségek súlyos szövôdménye. A fájdalom ekkor

szinte elviselhetetlen, és intézeti kezelés szüksé-

ges. Ortopédiai sebészeti beavatkozással (mere-

vítés, csontszögezés) a végtag stabilitása meg-

oldható, azonban az eredmény kiszámíthatat-

lan.

Mélyvénás thrombosis. Hiperkoagulációval

járó betegségek (antitrombin III-, protein C-,

protein S-hiány, antifoszfolipid szindróma,

egyéb alvadási zavarok) oki tényezôként vezet-

nek mélyvénás thrombosis kialakulásához.

Emellett hiperviszkozitással járó állapotok

(polycythaemia rubra vera, esszenciális throm-

bocythaemia) vagy az alvadási faktorok funkció-

jának komplex zavara (disszeminált intravaszku-

láris koaguláció stb.) is fokozott véralvadással já-

ró állapotot eredményezhet. 

Lymphoedema. Elsôsorban malignus lympho-

mákban a nyirokcsomókhoz vezetô vagy a nyi-

rokcsomóktól elvezetô nyirokutak nyomása, el-

záródása, esetleg ezek mûtéti átvágása, lekötése

vagy irradiációja után észlelhetô. Felsô- és alsó-

végtagi duzzanatot egyaránt eredményezhet, a

lézió helyétôl függôen. A végtag duzzadt, feszes,

fénylô és fájdalmas. Legsúlyosabb formája az

elephantiasis. A krónikus lymphoedema, mivel

látható területeket érint, emocionálisan sokkal

érzékenyebben érinti a beteget, mint bármely

más eltérés. Megelôzése fontos, mivel a kezelé-

sében kevés lehetôségünk van.

Mozgásszervi rehabilitációt igénylô

szövôdmények haemophilia A-s 

betegekben

A haemophilia A klinikai jellemzôi (gyorsan ki-

alakuló véraláfutások, foghúzás utáni elhúzódó

vérzés, hosszan tartó, sokszor fatális posztopera-
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tív vérzés) között igen súlyos problémát jelente-

nek az ízületi és izombevérzések. 

Az ízületek bevérzése – haemarthros. Hae-

mophilia A-ban a leggyakrabban bevérzett ízü-

letek a térd-, a könyök-, a boka-, a váll-, a

csípô- és a csuklóízületek. Az elsô akut ízületi

bevérzés már kora gyermekkorban felléphet,

rendszerint elôbb, mint ahogyan a gyermek jár-

ni tudna. A haemarthros spontán vagy észrevét-

len kis trauma hatására is kialakulhat. Ha a vér-

zés elállt, a vér felszívódik, és az ízület funkció-

ja néhány nap vagy néhány hét alatt normalizá-

lódik. 

Ha nagy fájdalom, ízületi duzzanat vagy sú-

lyos mozgáskorlátozottság észlelhetô, úgy a vér-

zés elôrehaladott stádiumú és feltehetô, hogy az

ízületi bevérzéshez synovitis is társult. A gyulla-

dás az ízületet újabb bevérzésekre hajlamosít-

hatja és kialakul a hemofíliás arthopathia.

Egyetlen ízületi vérzéses epizód is prediszponá-

ló tényezôt jelent a vérzés ismétlôdésére, leg-

alább két okból: 

• a haemarthros stimulálja az ízületi hártya

proliferációját, krónikus gyulladást és a szi-

noviális membrán hipervaszkularizációját

váltja ki;

• a haemarthrosist a periartikuláris izmok

rapid atrophiája kíséri, következményesen

csökkentve az ízület izmok általi védel-

mét.

Krónikus arthritis. A visszatérô haemarthros

önmagát fenntartó állapothoz vezethet, melyben

a vérzéses epizódok közötti idôben is perzisztál-

nak az ízületi eltérések: az érintett ízület króni-

kusan duzzadt, enyhén melegebb, de fájdalmat-

lan. Kialakulnak a krónikus synovitis klinikai

tünetei. 

A krónikus arthritis kialakulásának valószínû-

sége a koagulációs defektus súlyosságával mutat

összefüggést. Nem világos azonban, hogy a kró-

nikus artritiszes betegekben a gyulladást is-

métlôdô szubklinikus vérzések vagy a nagy vér-

zést követô irreverzíbilis szinoviális proliferáció

váltja-e ki. 

Végstádiumú hemofíliás arthropathia. A

hosszú ideje fennálló, végstádiumú hemofíliás

arthropathia tünetei megegyeznek a degeneratív

ízületi betegségek vagy az elôrehaladott reuma-

toid arthritis tüneteivel. Radiológiai vizsgálattal

az ízületi rés beszûkülése, lágyrészmeszesedések,

néha osteophytaképzôdés látható. Klinikailag az

ízület duzzadt, egyenetlen, a szinoviális megvas-

tagodás és effúzió azonban nem szembetûnô. A

mozgás súlyosan beszûkült, gyakori a fibrosis

okozta ankylosis, ugyanakkor a laza ízület miatt

gyakori a subluxatio. 

Szeptikus arthritis. Több ízületi betegségben,

mint a reumatoid arthritis és osteoarthritis, a

megelôzôen sérült ízületben a bakteriális infek-

ció rizikója megnô, azonban hemofíliás arthro-

pathiaban nagyon ritkán számolnak be szeptikus

szövôdményrôl. Ha mégis kialakul a piogén

arthritis, gyakrabban fordul elô felnôtt, mint

gyermek hemofíliásokban; rendszerint monarti-

kuláris és fôként a térdízületet érinti. A spontán

haemarthrosissal összehasonlítva a szeptikus

arthritist láz (>38 oC), leukocytosis és ízületi fáj-

dalom kíséri, mely nem javul a faktorpótló terá-

piára. 

Haematoma. A kis intramuszkuláris haemato-

mák gyakoriak és spontán felszívódhatnak, de a

nagy hematomák a vitális szervek kompressziója

révén súlyos következményekkel járhatnak. A

nagy haematomákat láz, leukocytosis, súlyos fáj-

dalom és a vörösvérsejtek szétesése következté-

ben kialakuló hyperbilirubinaemia kíséri. Nem

megfelelô kezelés mellett fibrosist és kontraktú-

rákat eredményezhet. A nagy intramuszkuláris

bevérzések cystaképzôdéshez vezethetnek, mely

a vér elégtelen felszívódásának a következmé-

nye. A szubperiosztális vagy intraosszeális bevér-

zések pszeudotumorok kialakulását eredménye-

zik a csont destrukciója, újraképzôdése, kiter-

jeszkedése, illetve patológiás fracturák következ-

tében. 

Az ízületi eltérések kezelése. Hazánkban a

hemofíliás betegeket speciális haemophiliacent-
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rumokban gondozzák. A vérzéses epizódokat

meghatározott szempontok szerint kezelik. A

preventív VIII-as faktorral történô kezelés

megelôzi az akut haemarthrosis kialakulását, és

minimalizálja a krónikus synovitis és a prog-

resszív arthropathia rizikóját. Az ízületi bevérzé-

sek és hematomák lokális tüneti kezeléséhez

hozzátartozik az érintett régió nyugalomba he-

lyezése és a további trauma kerülése. A rekom-

bináns VIII-as faktor alkalmazása és a kontrollált

otthoni kezelés ma már gyakorlatilag megelôzi

az ízületi és izomközti bevérzéseket.

A krónikus hemofíliás arthropathia jelentôsen

javul néhány hétig vagy hónapig tartó intenzív

fizioterápia hatására, mely izomépítô és ízület-

stabilizáló hatású. A tüneti kezelésként adott

nem szteroid gyulladáscsökkentôk jelentôsen

csökkentik a fájdalmat anélkül, hogy fokoznák a

vérzéses problémákat. A flexiós kontraktúrák

megoldása ortopédiai beavatkozást is igényelhet.

A szabályos idôközökben adott VIII-as faktor

megelôzi a további traumás bevérzéseket. Korai

konzervatív kezelés javasolt mind a cysta, mind

a pseudotumor esetében, beleértve az immobili-

zációt és a faktorpótló kezelést. Ha ezek az elvál-

tozások progrediálnak, sebészi eltávolítás szüksé-

ges, elkerülendô a súlyos komplikációkat. Az

ízületpótló ortopédiai sebészeti beavatkozás igen

jó eredményeket hozott a csípôízületi arthropa-

thia megoldásában. Újabban térdízületpótló

protézisek beültetésére, sôt, a teljes vállízület

pótlására is lehetôség van. Ma a súlyos hemofíli-

ások is enyhe fokú arthritisszel vagy anélkül ér-

hetik el a felnôttkort, melyben a jól irányított

megelôzésnek igen jelentôs szerepe van.

Neurológiai rehabilitáció

Neuropathia. Malignus limfómás betegekben

sugárkezelés után motoros neuropathia alakulhat

ki. A betegek fájdalom nélküli gyengeséget pana-

szolnak. A neurológiai deficit csak hónapok vagy

évek alatt rendezôdik. Mint a neuromiopátiás és

a polineuropátiás betegek, a motoros neuropa-

thiát mutató betegek is rehabilitációra szorulnak. 

Több citosztatikum, közöttük a vincaalkaloi-

dok, különösen pedig a vincristin okoz perifériás

neuropathiát, következményes gyengeséget és

érzéskiesést. A lábakat jobban érinti, mint a ke-

zeket. A toxikus hatás nem dózisfüggô. A hosszú

távú prognózis és a teljes visszatérés a vincristin-

neurotoxicitásban meglehetôsen jó. A kóros fe-

hérjetermeléssel járó betegségekben, mint a ma-

lignus lymphomák, közöttük is fôként a Wal-

denström-macroglobulinaemia, perifériás neu-

ropathiát okozhatnak. Az idegkárosodás moz-

gásképtelenséghez és igen nagy fájdalomhoz ve-

zethet. A kóros fehérje eltávolítása (aferezis),

majd újratermelésének meggátlása (kemoterápia)

egyben a tüneteken is javíthat.

Nyelési zavarok. Hematológiai betegségekben

a neurológiai léziók eredményezhetnek nyelési

zavarokat. Agyi metastasis lymphomákban, míg

meningeális beszûrtség leukaemiákban fordulhat

elô. A leggyakoribb szövôdmény az aspiráció.

Hemiparesis. Hematológiai betegségekben a

véralvadási zavarok vezethetnek leggyakrabban

agyi történésekhez és következményes hemipa-

resishez. Az egyik ok a vérzés, amit az alacsony

thrombocytaszám, valamint az alvadási faktorok

hiánya idézhet elô. A másik ok a thrombosis,

mely a fokozott thrombosishajlammal járó fak-

torhiányos állapotok (pl. antitrombin-III-hiány)

következménye lehet. Ennél ritkábban agyi me-

tastasisok eredményezhetnek végtagfunkció-ki-

esést. 

Cerebelláris diszfunkciók. Nagydózisú cito-

zin-arabinozid után fejlôdhet ki. A ciszplatin is

gyakran eredményez halláskárosodást és egyen-

súlyzavarokat.

Kardiopulmonális rehabilitáció

A hosszú ágyban fekvés kardiopulmonális de-

kondicionáláshoz vezet. Két hét fekvés után a

nyugalmi szívfrekvencia több mint 30%-kal nö-

vekedhet. A hosszú immobilizáció azonban
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nincs érezhetô hatással a tüdô mûködésére (a

légzésfunkciókra). A fekvô helyzet csökkenti a

rekeszizommozgást, és a hasi szervek feljebb ke-

rülnek. Ennek eredményképpen a teljes légzô-

volumen csökken, a légzésszám emelkedik. A

hosszú háton fekvés csökkenti a hörgôváladék

kiürítésének lehetôségét, és ineffektív köhögés-

hez vezet. Az immobilizálás jelentôs diurézist

eredményezhet, mely plazmatérfogat-veszteség-

gel jár. A nyugalmi kardiális output kis változást

mutat, mivel a csökkent térfogat miatt a frek-

vencia növekszik. A kardiovaszkuláris hanyatlás

megelôzhetô ágymelletti gyakorlatok végzésével

(ágymelletti bicikli). A fizikai terhelhetôség lé-

nyegesen csökkenhet.

A mellkasi fizioterápia azért is fontos, hogy

csökkentsük a tüdôgyulladás kockázatát. Ez kü-

lönösen olyan restriktív tüdôbetegségekben lé-

nyeges, mint a tüdôfibrosis. A légzési gyakorla-

tok végzése a légzôizmok újrakondicionálásához

szükséges. A poszturális drenázs segíthet eltávo-

lítani a váladékot a tüdô meghatározott lebeny-

hörgôibôl. Az ágyhoz kötött betegeknek 1–2

óránkénti helyzetváltozást kell elôírni. Mellkasi

kopogtatás vagy vibráció használható a váladék

eltávolítására. A köhögés ellenôrzése szintén

szükséges. A mellkasi fizioterápia elôtt hörgôtá-

gító szerek inhalációja segítheti a hörgôk tisztu-

lását. A fizioterápia megkezdése elôtt spiromet-

ria szükséges.

A beteg rekondicionálása javulást eredmé-

nyez a légzésfunkciókban, növekvô mennyiségû

oxigént szállít az izmokhoz. A törzsizmok oxi-

génkapacitásának növelése rendkívül fontos.

Elsôként a sétálás vagy az ülôkocsival történô

közlekedés javasolt. A megfelelô hatás elérése

érdekében hetente 3–5-ször 15–60 percig tartó

fizikai aktivitás szükséges. A kardiovaszkuláris

kondicionálás mellett a gyakorlatok javítják a li-

pidanyagcserét, csökkentik az osteoporosist, és

segítenek a vérnyomás szabályozásában. 

A gyógyszerek közül az antraciklinek, bele-

értve a doxorubicint és daunorubicint, felelôsek

lehetnek a cardiomyopathia kifejlôdéséért. A

hatás dózisdependens és irreverzíbilis. A beteg-

nek késôbb kongesztív cardiomyopathiája lehet.

A sugárkezelés pericarditis, vagy direkt szív-

izom-károsító hatás révén okozhat eltérést. A

pericarditis gyakran átmeneti és tünetmentes, a

nagy mennyiségû perzisztáló folyadék azonban

sebészeti beavatkozást igényel. Az egyéb kardiá-

lis károsodások átmenetiek vagy krónikusak le-

hetnek. Ez utóbbi restriktív cardiomyopathiát

válthat ki. Leírtak irradiáció utáni koszorúér- és

szívbillentyûhibát is.

Az obstruktív tüdôbetegség mellett az interstí-

ciális pneumonitis és fibrosis fordul elô, fôként

egésztest-besugárzásban, bleomicinkezelésben

vagy buszulfánterápiában részesült betegekben.

Ez az egyik gyakori szövôdménye a csontvelô-

átültetést követô krónikus GVHD-nak is. Kö-

högés, fulladás, láz jellemzi. A légzésfunkciók

restriktív tüdôhibát mutatnak. Nagy dózisú kor-

tikoszteroid segíthet a tüdôfunkció helyreállítá-

sában. Tüdôtoxicitással egyéb gyógyszerek, mint

a nitrozourea-származékok (BCNU, CCNU), a

metotrexát (MTX) és az alkiláló ágensek is ren-

delkeznek.

A mellkas irradiációja tüdôkárosodást okoz-

hat. Akut radiációs pneumonitis 6 hónapon belül

fordul elô leggyakrabban a sugárkezelés után.

Ezt generalizált hiperszenzitivitási reakciónak

gondolhatjuk, mely nem szorítkozik az irradiált

területre. A tünetek, mint a fulladás, a köhögés,

2–3 hónap alatt oldódhatnak. Nagy felület nagy

dózisú sugárkezelése azonban a tünetek rosszab-

bodásához, sokszor halálhoz vezethet.

Másodlagos immundeficiencia. Az immun-

rendszer daganatai (leukaemiák, malignus lym-

phomák), mint a védelmi rendszer betegségei,

önmagukban is immunhiányos állapotot ered-

ményeznek. Egyre súlyosbodó humorális im-

munválasz, azaz jelentôs immunglobulin-hiány

igazolható a kóros fehérjetermeléssel járó beteg-

ségekben, mint a krónikus limfoid leukaemia

(CLL), a myeloma multiplex (MM) és egyéb B-

sejtes malignus lymphomák. Az allogén csont-

velô- (ôssejt-) átültetés egyik szövôdménye is a

súlyos hypogammaglobulinaemia. A transzplan-

tált betegek az immunrendszer funkciójának

visszatéréséig ezért rendszeres intravénás im-
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munglobulin-pótlásban részesülnek, így a sok-

szor életet veszélyeztetô infekciók megelôzhe-

tôk. 

Pszichoszociális rehabilitáció

Ismert, hogy az orvosi rehabilitáció hematológi-

ai betegek esetében is magában foglalja a pszi-

choszociális rehabilitációt. Errôl legtöbbet a

csontvelô-átültetésben részesült betegek kapcsán

tanultunk, mely azonban általánosan érvényesít-

hetô meglátásokat tartalmaz az onkohematoló-

giai betegségek teljes körére nézve is. 

A kutatások azt bizonyítják, hogy kezdeti

pszichodiagnosztikai szûrés és adekvát pszicho-

lógiai/pszichiátriai ellátás hiányában az onkohe-

matológiai szempontból tünetmentes/gyógyult

betegek 50–80%-a daganatos betegsége folya-

mán pszichésen megbetegszik, és a késôbbiek-

ben is krónikus lelki tünetekkel/betegségekkel

jellemezhetô. A daganatos betegek és hozzátar-

tozóik szociális helyzete, életminôsége a beteg-

ség kontrollálatlan pszichoszociális következmé-

nyeinek arányában romlik. Napjainkban az ak-

tuálisan betegek, majd a gondozottak, illetve a

visszaesôk és a terminális állapotban levô bete-

gek és hozzátartozóik pszichoszociális gondozá-

sát döntô részben a hematológusok és a nôvérek

biztosítják, általában megfelelô feltételek, speci-

ális képzettség és felügyelet hiányában.

Az onkohematológiai betegek pszichoszociá-

lis rehabilitációja egyénre szabott, a diagnózis

megállapításakor kezdôdik és folytatódik a bea-

vatkozások, a kezelések, a gondozás, az esetleges

állapotromlás, illetve visszaesés és a terminális ál-

lapot idején, egészen a halálig. A munka során

azonban mindvégig törekedni kell a betegek fi-

zikai, lelki, szociális és társadalmi szükségletei-

nek tekintetbevételére és biztosítására, a megfe-

lelô életminôség elôsegítésére. Mindez feltétele-

zi a jó orvos-beteg kapcsolatot, a megfelelô

kommunikációt és a beteg aktivitásának támoga-

tását.

Általános, fôbb pszichoszociális problémák:

• A kivizsgálás elôtt és alatt átmenetileg csök-

kenhet az adott személy kritikai gondolko-

dásának színvonala, koncentrációs képessé-

ge, és növekedhet a szorongás.

• A diagnózis közlésének tartalmán túl annak

mikéntje is fontos, mert messzemenôen

befolyásolja az aktuális és a késôbbi orvos-

beteg kapcsolatot, a beteg döntéseit és

együttmûködését.

• A betegség kezelése folyamán jellemzô ér-

zelmi reakciókat és szociális félelmeket ta-

pasztalhatunk: félelem a haláltól, a fájda-

lomtól, a kezelés mellékhatásaitól, a testi

változásoktól, a szexuális problémáktól, a

karrier félbeszakadásától, a függetlenség el-

vesztésétôl, az izoláltságtól, a visszaeséstôl, a

gyógyíthatatlanságtól, a végstádiumtól. Ne-

hezíti a beteg alkalmazkodását és együtt-

mûködését az elôzetes személyiségfejlôdési

zavar, betegség, családi konfliktus, ked-

vezôtlen társadalmi helyzet és a más kultú-

rához tartozás.

A rosszindulatú hematológiai betegségekben is

tipikusak a betegek megküzdési módjai: tagadás,

küzdés, beletörôdés, reményvesztés.

A tagadó és a küzdô betegek más-más módon

fordulnak szembe a betegségükkel, és a klinikai

tapasztalatok alapján sokkal jobbak a túlélési,

gyógyulási esélyeik, mint a beletörôdô, illetve a

reményvesztett betegeknek.

A pszichoszociális rehabilitáció célja. A be-

tegeknek vissza kell nyerniük, illetve el kell ér-

niük a lehetô legteljesebb fizikai, lelki, szociális,

képzési/foglalkozási képességüket. A célok kitû-

zésénél figyelembe kell venni a realitást, és te-

kintettel kell lenni az esetleges fiziológiai, pszi-

chológiai és környezeti korlátokra. A megvaló-

sításhoz vezetô folyamat lépései: 

• pszichoszociális rehabilitációs kivizsgálás, 

• a rehabilitáció módszerei, a segítségnyújtás

körülhatárolása,

• pszichoterápia,

• otthoni gondozás. 

A hosszú távú, sikeres rehabilitáció egyik felté-
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tele a betegségmentesség, a pszichológiai státus

visszatérése a betegség elôtti szintre, az élet érté-

kes szerepeinek és feladatainak újrakezdése. Ez a

folyamat évekig eltarthat. 

Ki kell emelni, hogy a rosszindulatú hemato-

lógiai betegségekbôl történô visszatérés és gyó-

gyulás, beleértve a csontvelô-átültetést is, pozi-

tív lelki értékekkel gazdagíthatja az egyént, és

befolyással lehet környezetére. Egy ilyen folya-

matot átélve az erkölcsi értékrend feltétlenül

megváltozik: nô az önbecsülés, javul az érték-

rend és a tájékozódás az életben, nô a megértés

és a könyörületesség érzése, javulnak a családi és

a szociális kapcsolatok, újraéled a hûség és a be-

csület jelentôsége. Tehát a kezelések és a

transzplantáció után a beteg sok szempontból

változik, és nem tér vissza szimplán a betegség

elôtti „status quo”, valóban nem lesz többé

ugyanaz, mint a betegség elôtt volt. 

Az onkohematológia életet veszélyeztetô

alapbetegségek életet veszélyeztetô kezelési for-

máit foglalja magában. Ezt a kezelést a fizikai és

pszichológiai betegségtünetek sokasága kíséri. A

fizikai állapot javítására tett erôfeszítések, a mel-

lékhatások megelôzése és hatékony kezelése, na-

gyon sokban hozzájárultak az eredményesség ja-

vulásához. Úgy érezzük, hogy a beteg pszicho-

lógiai állapotának felmérése, a betegségjelek fel-

ismerése és kezelése további javulást eredmé-

nyezhet. 

A szexuális zavarok kezelése

Minden hematológus nyitott azokkal a kérdé-

sekkel szemben, amelyek a betegeket a betegsé-

gükkel kapcsolatosan érintik. Közéjük tartozik a

túlélés esélyeinek a megbeszélése, a szövôdmé-

nyek megismerése és olyan kérdések is, melyek

a betegnek a gyógyításban való aktív részvételét

érintik. A betegek rendszeresen érdeklôdnek a

megfelelô étrend, diéta, fizikai mozgás, pszicho-

szociális beilleszkedés, emocionális állapot,

örökletes tényezôk, sôt a visszaesés lehetôsége,

rizikója felôl. Többen szóba hozzák a megélhe-

tés, a jövôbeni munkába állás kérdését is. Az a

terület, amit a legtöbb hematológus leginkább

kerül, és alig vagy egyáltalán nem hozza szóba, a

szexualitás kérdése. Ennél többször esik szó a

fertilitás, azaz a nemzô- és fogamzóképesség kér-

déskörérôl.

A leukaemiák és lymphomák kezelése és kö-

vetkezményei speciális területet jelentenek. A

legtöbb beteg fiatal, és a legjobb klinikai ered-

mény érdekében agresszív kemoterápiát kap. Az

elérhetô kezelési lehetôségek, beleértve a kemo-

terápiát, a sugárkezelést, a csontvelô-átültetést és

az egyéb kezeléseket, gyakran befolyásolhatják a

szexuális funkciókat, a fertilitást és általában a

párkapcsolat létesítését. 

Statisztikai adatok bizonyítják, hogy e keze-

lések gyakran vezetnek szexuális zavarokhoz.

Ezek közé tartozik elsôként a testiség jelentôsé-

gének az elvesztése, a testi megjelenéssel kapcso-

latos közömbösség vagy felszínesség. Emellett a

szexuális érdeklôdés csökkenése, a szexuális ak-

tivitás csökkenése és a szexuális elégedettség

csökkenése ismert. A gonadális funkciókat ke-

vésbé érintô kezelések után is észlelték ezeket a

pszichés és organikus eltéréseket.

Az irodalomból világos, hogy a hematológiai

betegséget túlélô populáció általános élet-

minôsége és önértékelése megváltozik. Egyik

oldalról a beteg felépültnek tûnik és egészséges-

nek érzi magát, másik oldalról a hosszú távon

fennálló szexuális problémák ezt a hitet je-

lentôsen megingatják. Különösen látható ez a

leukaemia, lymphoma miatt kezelt és csontvelô-

transzplantált betegeknél.

Jobban oda kell figyelnünk a specifikus orga-

nikus problémákra, de azt is fontos tudnunk,

hogy az egész test integritásának megingása, az

önmagunkról alkotott kép megváltozása és a ha-

lál „testközeli” lehetôsége átértékeli a kapcsola-

tok teremtésének jelentôségét és a túlélés biz-

tonságát. A testnek mint biztonságos, vibráló,

érzékenyen válaszoló fizikai „otthon”-nak a sé-

rülékenysége, az elvesztés lehetôsége jelentôs

probléma a rosszindulatú hematológiai betegsé-

gekben, bár a betegek pontosan tudják, hogy a

kemoterápia nem jár a test valamely részének a

tényleges elvesztésével (végtagvesztés, egyéb
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csonkító mûtét). A betegek azonban minden ér-

telemben meg akarnak gyógyulni, és ehhez a

testi felépülés mellett a jobb önmegértés, önel-

fogadás, emocionális kötôdési képesség és spiri-

tuális megítélés is hozzátartozik.

A házasságban élô betegek stabilabb hátteret

kapnak, mint az egyedül élôk. Mindemellett a

legkisebb zavar is önbizalom-csökkenéssel, illet-

ve a társ elvesztésének a lehetôségével jár. Gya-

kori a válás, a különélés – ez mind extra lelki

támogatást igényel. Az együtt maradó pároknál

az egészséges partner többször létesít házasságon

kívüli kapcsolatot, de ez a fizikai és a lelki kom-

fort mellett legtöbbször bûnösségérzést, vala-

mint fájdalmat és szomorúságot hoz.

Legtöbbször a betegek nem kívánják részle-

teiben megbeszélni a kezelôorvossal a „ma-

gánszféra” területeit, beleértve a szexuális prob-

lémákat. Ilyenkor a hematoonkológiában jártas

pszichológus bevonása a rehabilitációba min-

denképpen szükséges. Ajánlatos, hogy az ezirá-

nyú érdeklôdést és felmérést kérdôív formájában

végezzük el. Ennek kitöltése nem jár lelki tortú-

rával, és a jól megfogalmazott kérdések egyben

azt is jelzik, hogy az orvos tud ezekrôl a dolgok-

ról, és hogy valószínûen a többi betegnek is le-

het hasonló problémája. 

A szexuális élettel való foglalkozás a kezelés

befejezése után, a „gyógyulás” idôszakában je-

lentkezik. A visszatérés a „normális életbe” ma-

gával hozza ennek a területnek a felvetését is. A

beteggel folytatott beszélgetéseket fokozatosan

kell átvezetni a kevésbé érzékeny területrôl a

legérzékenyebb területek felé. Egyszerû és a

beteg méltóságát tiszteletben tartó nyelv hasz-

nálata, a tényekre alapozás, a nyílt válaszokat

elôsegítô kérdések oldhatják a beteg szorongá-

sát. A segítségnyújtás szándékát egyértelmûvé

kell tenni, az információk bizalmas kezelésérôl

a beteget biztosítani kell, így elérhetô, hogy a

megfelelô mértékben tudjunk információt sze-

rezni. Jelenleg sajnos erre a fontos területre ke-

vés idôt szán a kezelôorvos, aki önmaga sem

képzett ilyen irányban megfelelôen, vagy nem

látja szükségét ezzel foglalkozni. A pszicholó-

gus mindenképpen képes segítséget adni, de

annak az orvosnak is be kell kapcsolódnia a se-

gítségnyújtásba, aki a beteget kezelte, aki min-

den más problémáját ismeri, akiben bízik és

akiben hisz.

Anaemiák

Hiányanaemiák

Ø A hiányanaemiák esetében a vashiánybeteg-

ség, a B12-vitamin- és a folsavhiány az oko-

zott tünetek alapján jól felismerhetô és ke-

zelhetô, így még a táppénzjogosultság ideje

alatt rendezhetô. A hiányállapot megszün-

tetése után tartós károsodás nem vélemé-

nyezhetô. Tartós terápiára beállított, kezelt

anaemia perniciosa esetén az össz-szerveze-

ti egészségkárosodás vagy a rokkantság csu-

pán az esetleges idegrendszeri szövôdmény

vagy csatlakozó malignus gyomorbetegség

esetén véleményezhetô. Tartós vashiány

esetén krónikus vérzés, felszívódási zavar és

krónikus gyulladás irányában a kivizsgálás

kötelezô.

A májbetegség, a felszívódási zavar (mal-

abszorpciós szindróma) esetén kialakult fol-

savhiányos anaemia az alapbetegség klinikai

jelenségeként értékelendô.

A malignus daganatok, az idült vese- és

májbetegségek okozta vérszegénység ugyan-

csak az alapbetegség keretében, mint annak

egyik tünete értékelendô.

Szerzett súlyos aplasztikus 

anaemia

Akut betegség, melynek lényege a hemopoeti-

kus ôssejtek megbetegedése. Perifériás pancyto-

peniával és hipocelluláris csontvelôi képpel jár.

Évente 2–5 betegre számíthatunk 1 millió lakos-

ra számítva.

A diagnózis megállapításához hematológiai

kivizsgálás szükséges. Kezelése fekvôbeteg-inté-
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zetben, hematológiai centrumban lehetséges.

Ebben a betegségben az elsô választandó kezelés

a csontvelô-átültetés, ha a beteg 40 évnél fiata-

labb és HLA-identikus donora van. A kezeléstôl

kb. 80%-os gyógyulás várható. Amennyiben

transzplantáció nem lehetséges, hatékony, nagy-

dózisú immunszuppresszív kezelés jön szóba

(metil-prednisolon, ciklosporin-A, antitimocita

globulin). Szupportív kezelés szükséges. Komp-

lex rehabilitáció a csontvelô-átültetett, tünet-

mentes betegekben jön szóba.

Tiszta vörösvérsejt-aplasia

Ritka betegség, melyre a normális fehérvérsejt-

és thrombocytaszám mellett anaemia, a csont-

velôben az erythroblastok kifejezett csökkenése

a jellemzô. A szerzett krónikus formák egy ré-

szében primer megbetegedés vagy egyéb kiváltó

ok nem mutatható ki (idiopátiás forma), máskor

autoimmun betegséghez, thymomához vagy

lymphomához társul. Az immunszuppresszió

szteroiddal vagy ciklosporinnal kedvezô lehet. A

rendszeres transzfúziók vaskelátor kezelést tesz-

nek szükségessé. Néha évekig is tarthat, re-

missziókkal és relapszusokkal. Az ilyen, aránylag

kedvezô esetben a beteg dolgozhat olyan mun-

kahelyen és munkakörben, ahol nincs kitéve ve-

gyi anyagok toxikus hatásának, röntgen- vagy

radioaktív sugárzásnak, fertôzésveszélynek, fizi-

kai megterhelésnek. Egyes súlyos esetekben

csontvelô-átültetést is végeznek, ekkor a rehabi-

litáció ennek megfelelô.

Hemolitikus anaemiák

Ide tartozik minden olyan betegség, melynek lé-

nyege a vörövérsejtek élettartamának megrö-

vidülése. Ha a fokozott vörösvérsejt-pusztulást a

csontvelô kompenzálni képes, nem alakul ki

vérszegénység. Ha azonban a csontvelô a nagy-

fokú vörösvérsejt-pusztulást már nem képes

pótolni, kialakul az anaemia. 

Örökletes vagy intrakorpuszkuláris hemo-
litikus anaemia. Örökletes hemolitikus anae-

miáról akkor beszélünk, ha a vörösvérsejtek

élettartama valamely sejten belüli ok miatt rövi-

dül meg (pl. membrándefektus, anyagcserezavar,

enzimhiány, haemoglobinopathia). Ritka beteg-

ségek. A hazánkban elôfordulók közül az alábbi-

ak ismertek:

• Öröklôdô sphaerocytosis (icterus haemoliticus fa-

miliaris congenita). Tünete a sphaerocytosis,

mérsékelt icterus, lépmegnagyobbodás,

enyhe anaemia. Számottevô károsodást

nem okoz. Ha azonban hemolitikus aplasz-

tikus krízisek alakulnak ki (legtöbbször par-

vovírusfertôzés következtében), súlyos

anaemia, jelentôs lépmegnagyobbodás lép

fel, a csontvelô mûködése elégtelenné vá-

lik, akkor a beteg tartós össz-szervezeti

egészségkárosodását kell megállapítani.

Lépeltávolítás után azonban a krízisek meg-

szûnnek, teljes és tartós klinikai tünetmen-

tesség következhet be. Ez esetben már szá-

mottevô tartós károsodás nem véleményez-

hetô.

• Öröklôdô elliptocytosis (familiáris ovalocytosis).

Igen ritka, többnyire ártatlan jelenség, né-

ha azonban anaemia, haemolysis kíséri. Az

okozott munkaképesség-csökkenés nem

jelentôs. Súlyos haemolysis esetén splenec-

tomia végzendô, mely megszünteti a hae-

molysist, s ez a károsodás megszûnését

eredményezheti.

• Thalassaemia minor. Kezdôdhet gyermek-

vagy felnôttkorban. Jelei: icterus, a perifé-

riás vérképben céltáblasejtek, basophil

punctatio, enyhe anaemia, hepatospleno-

megalia, csonteltérések (kortikálisatrophia),

enkefalopátiás tünetek, pszichés zavarok,

myopathia. A véleményezhetô tartós

egészségkárosodás, munkaképesség-csök-

kenés a kísérô idegrendszeri szövôdmények

miatt szakkonzílium igénybevételével

egyénileg bírálható el.

809Hematológiai károsodások16. FEJEZET



Szerzett vagy extrakorporális hemolitikus
anaemiák. Általában immun (autoimmun) he-

molitikus anaemiák, melyekrôl akkor beszélünk,

ha az eredetileg normális vörösvérsejtek a beteg

szérumában levô és haemolysist okozó tényezôk

hatására másodlagosan károsodnak és pusztulnak

el idô elôtt. Ezt a pusztulást általában a szervezet

saját vörösvérsejtjei ellen termelt saját antitestek

okozzák (hideg vagy meleg típusú antitestek,

hemolizinek). Az autoimmun hemolitikus anae-

mia mellett haemolysis kísérhet egyes infekció-

kat, leggyakrabban a vírusos eredetû betegsége-

ket (mononucleosis infectiosa, cytomegalovírus-

fertôzés stb.), de malária, toxoplasmosis és sepsis

esetében is kialakulhat. Ritkán fizikai vagy ké-

miai ártalom is okozhat haemolysist. Ilyen té-

nyezôk lehetnek például:

• kémiai anyagok (fenol, belzol, benzin),

• nehézfémek, félfémek (ólom, arzén),

• gyógyszerek (szulfonamidok, fenacetin, kinin),

• fizikai ártalmak (mûbillentyû behelyezése,

shuntkészítés, septumdefektus).

Ø Az össz-szervezeti egészségkárosodás elbírá-

lása a felsorolt tényezôk által okozott alap-

betegség, az anaemia mértéke, a csontvelô

regenerációs készsége és a várható prognó-

zis alapján, széles skálán történik, hematoló-

gus szakember véleménye alapján. Fontos a

foglalkoztathatóság feltételeinek megállapí-

tása, a károsító tényezôket jelentô munka-

helyi ártalomból való kiemelés. Rokkantsá-

got a súlyos anaemia, a csontvelô-kimerü-

lés, a leromlott általános állapot jelenthet.

Szerzett vaszkuláris 
defektusok

Sok betegségben fordulnak elô kóros vérzé-

kenységhez vezetô vaszkuláris defektusok, me-

lyek azonban keresôképtelenséget általában nem

okoznak.

• Purpura simplex. Gyakori benignus rendel-

lenesség, mely egyébként egészséges, több-

nyire fogamzóképes korban levô nôkben

fordul elô.

• Purpura senilis. A bôrerek támasztószöveté-

nek atrophiája következtében alakul ki,

elsôsorban az alkar és kéz dorzális oldalán.

• Fertôzéseket kísérô purpura. Sokféle bakteriá-

lis, vírusos vagy Rickettsia okozta fertôzés

járhat pontszerû bôrvérzésekkel.

• Schönlein–Henoch-purpura. Gyakran akut in-

fekciót követô immunkomplex-képzôdés-

sel járó hiperszenzitivitási reakció. Több-

nyire spontán gyógyul.

• Scorbut. C-vitamin-hiányban a kóros szer-

kezetû kollagén miatt bôr- és nyálkahártya-

vérzések keletkezhetnek.

• Szteroid purpura. Hosszantartó szteroidke-

zelésnél fordul elô, oka az érfal kötôszöve-

tének károsodása.

• Kötôszöveti (kollagén-) megbetegedések. A

szisztémás autoimmun betegségek része-

ként jelentkezô purpura.

Thrombocytopenia

Pálóczi Katalin

Immun (autoimmun) 

thrombocytopenia (ITP)

A gyakorlatban legtöbbször az immun (autoim-

mun) thrombocytopenia (ITP) fordul elô. Alap-

ja, hogy a thrombocyták autoantitestekkel tör-

ténô szenzitizációja miatt a fagocitarendszer sejt-

jei a vérlemezkéket fokozottan pusztítják, ezáltal

a keringô vérlemezkék száma csökken. Viszony-

lag gyakori, leggyakrabban 15–50 év közötti

nôkben fordul elô. 

A teljes megakaryocytatömeg és a throm-

bocyta „turnover” egyidejûleg megnövekszik. A

diagnózis fôként a vérkép- és a csontvelôvizsgá-

laton alapul, de a thrombocyta elleni autoanti-

testek vizsgálata is segíthet. A spontán gyógyulás

ritka. A kezelésben a prednizolonszármazékok

adása gyakran hatásos. Ha 3–6 hónapos kezelés
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ellenére fennáll a thrombocytopenia, vagy a be-

tegnek nagy a szteroidszükséglete, kombinált

immunszuppresszív kezelés vagy splenectomia

jön szóba. A splenectomia az esetek túlnyomó

többségében kitûnô hatású lehet, de a szteroid-

refrakter ITP-ben gyakran hatástalan. 

Újabban nagy dózisú intravénás immunglo-

bulint adhatunk a thrombocytaszám gyors meg-

növelése érdekében. Különösen életveszélyes

vérzés esetén, terhesség alatt vagy mûtéti beavat-

kozás elôtt javasolt. Mivel a thrombocytaellenes

autoantitest átjut a placentán, a magzatban

thrombocytopenia fejlôdhet ki. Szükség esetén

nagydózisú immunglobulin és szteroidkezelés

segíthet. Mindemellett ITP-ben a betegek telje-

sen munkaképessé válnak, keresôképességük

helyre áll. Terhességet is kihordhatnak megfe-

lelô gondozás mellett.

A thrombocytaszám emelkedésével járó

thrombocythemiák (Onkohematológia rész) és a

szekunder thrombocytafunkció-zavarok szakke-

zelést igénylô ritka kórképek, a trombotikus

trombocitopéniás purpura és a disszeminált int-

ravaszkuláris koagulációval járó kórképek vi-

szont feltétlenül kórházi kezelést igényelnek.

A véralvadási faktorok 
veleszületett zavarain 
alapuló betegségek

Pálóczi Katalin

Haemophilia A

A haemophilia A a véralvadás leggyakoribb

örökletes rendellenessége. Az öröklôdés nemhez

kötött, de a betegek 33%-ának nincs pozitív csa-

ládi anamnézise; ilyenkor a betegség feltehetôen

mutáció következménye. A defektus a VIII-as

alvadási faktor hiánya vagy alacsony szintje. 

Súlyos esetben a kórlefolyást visszatérô fájdal-

mas ízületi bevérzések és izomközti haemato-

mák jellemzik, melyek fokozódó deformitások-

hoz és elnyomorodáshoz vezetnek. Foghúzások

után elhúzódó vérzés alakul ki. A haematuria

gyakoribb, mint a gasztrointesztinális vérzés. A

klinikai kép súlyossága arányos az alvadási faktor

hiányának mértékével. A mûtéti és a poszttrau-

más vérzés mind a súlyos, mind az enyhébb

formákban életveszélyes lehet. A hosszú cson-

tokban, a medencében, a kéz- és lábujjakban he-

mofíliás pszeudotumorok keletkezhetnek. Ezek

ismétlôdô szubperiosztális vérzésekbôl származ-

nak, a csont destrukciója, újraképzôdése, kiter-

jeszkedése, illetve patológiás fracturák következ-

tében. 

Nyilvánvalóvá vált, hogy sok hemofíliás

szubklinikusan zajló májbetegségben szenved,

egyesekben a krónikus hepatitis tüneteket okoz.

Ez rendszerint a nagy mennyiségû vérkészít-

ménnyel átvitt vírusfertôzés (hepatitis B, C,

egyéb) következménye. A donorszûrés és a ví-

rusinaktivációs eljárások csökkentették a hepa-

titisvírusok, az egyik legsúlyosabb szövôdmény,

a HIV átvitelét. A rekombináns VIII-as faktor

sem jelent fertôzési veszélyt. 

A diagnózis megállapítása után a vérzés kiala-

kulása a véralvadási faktorok megfelelô adagolá-

sával megelôzhetô. Célja az ízületi bevérzések és

a nagy lokális haematomák kialakulásának

megelôzése. Az otthoni ellátásra alkalmas „re-

kombináns” faktorkészítmények bevezetése drá-

maian megváltoztatta a haemophilia A kezelését.

A vérzés elsô jelére a készítmény azonnal, ott-

hon adható. Ez jelentôsen csökkentette a mara-

dandó deformitásokat okozó ízületi bevérzések

gyakoriságát és a kórházi kezelések idôtartamát. 

Ma a súlyos hemofíliások a kontrollált ottho-

ni kezelés keretében, enyhe fokú arthritissel

vagy anélkül érhetik el a felnôttkort. A hemofí-

liások rendszeres ortopédiai ellenôrzése és keze-

lése, valamint fogászati ellenôrzése is fontos.

Ezenkívül mind a beteg, mind a szülô gyakran

igényel pszichés és szociális segítséget. A modern

kezeléssel a hemofíliás gyermek életmódja csak-

nem teljesen normális lehet, de bizonyos tevé-

kenységeket, pl. a küzdôsportokat kerülnie kell. 

A haemophilia A diagnosztikája a molekuláris

biológia fejlôdésével rohamosan javult. Ma a
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VIII-as faktort kódoló gén hibája korán kimutat-

ható, így a hordozók felismerése, az antenatális

diagnózis (esetleg abortusz végzése) lehetségessé

vált. A betegségben szenvedôk ellátása jelentôs

országos összefogással kialakított gondozói háló-

zat keretében történik. Mind a vérzést megelôzô

preventív kezelés, mind a szövôdmények (vírus-

átvitel, antitestek, illetve inhibitorok kialakulása)

megelôzése, felismerése és nyilvántartása az or-

szágban mûködô haemophilia gondozói hálózat

segítségével történik, melynek koordinátora az

Országos Haemophilia Központ (Országos He-

matológiai és Immunológiai Intézet).

Ø A régebben kialakult, súlyos vagy középsú-

lyos forma bôr alatti vagy intramuszkuláris

vérzésekkel, haematomákkal, ízületi bevér-

zésekkel akár teljes rokkantságot jelenthet.

Az enyhe fokú hemofíliások, amennyiben

szövôdményként jelentôs elváltozás nem

alakul ki, nem balesetveszélyes, fizikai meg-

terhelést nem igénylô munkakörben foglal-

koztathatók. Egyes esetekben csupán arról

van szó, hogy egyes beavatkozásoknál, pl.

foghúzás vagy esetleges kismûtét után

hosszan tartó vérzés mutatkozik. Ez azon-

ban munkaképesség-csökkenést nem jelent.

Haemophilia B

A haemophilia B (Christmas-betegség) ritka be-

tegség, melyet a IX-es faktort kódoló gén hibá-

ja okoz. Klinikai jellegzetességei a haemophilia

A-hoz hasonlóak, a két betegség speciális vizsgá-

latokkal különíthetô el. A kezelési alapelvek a

haemophilia A-hoz hasonlóak, de a vérzéseket

IX-es faktor-koncentrátumokkal kezelik.

Ø Az ilyen betegek is csak a fentiekben meg-

határozott, korlátozott feltételekkel, megfe-

lelô munkahelyen és munkakörben foglal-

koztathatók, vagyis munkaképessség-csök-

kenésük jelentôs, többségük rokkant.

Von Willebrand-betegség

A von Willebrand-faktor mennyiségi vagy mi-

nôségi zavara következtében létrejött, veleszüle-

tett vérzékenység.

Az altípusok meghatározásának terápiás kö-

vetkezménye van, ezért minden esetben töre-

kedni kell a kvantitatív, valamint az egyes vari-

áns, kvalitatív altípusok elkülönítésére. A

leggyakoribb veleszületett vérzékenységek kö-

zé tartozik, prevalenciája 1/10 000. Nôkben

valamivel gyakoribb. Jellegzetessége a nyálka-

hártyatípusú (epistaxis, posztextrakciós vagy

gasztrointesztinális) vérzés. Ritka a haematuria

és a haemarthros, de sosem észlelhetô purpura.

Kezelése a megfelelô szakmai irányelvek szerint

történik. Vérzésveszélyt a nagy mûtétek jelent-

hetnek.

Ø A betegek munkaképessége megtartott

marad.

A haemophilia A és B-hez hasonló megítélés alá

esnek az egyéb ritka kongenitális vérzékenysé-

gek is. Helyes, ha az orvosszakértôi bizottság a

kongenitális vérzékenységben szenvedô beteg

véleményezéséhez kikéri az országban a hemofí-

liás és más veleszületett vérzékenységben szen-

vedô betegek részére szervezett Országos Hae-

mophilia Központ véleményét.

Antitrombin-III-hiány

Az antitrombin-III- (AT-III) képzés veleszüle-

tett zavara thrombosishajlammal jár, ami külö-

nösen nagyobb sebészeti mûtétek és szülés kap-

csán okozhat tromboembóliás szövôdményeket.

Megelôzésére a szokásos profilaktikus (hepa-

rin-) kezelés mellett AT-III adása is szükséges,

mivel a heparin csak az AT-III jelenlétében ké-

pes kifejteni alvadásgátló hatását. Terápiás célból

adjuk az AT-III-koncentrátumot az AT-III-hiá-

nyos betegek akut tromboembóliás kezelése

kapcsán, ugyancsak a heparin hatásának érvé-

nyesítése céljából.
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Onkohematológia

Pálóczi Katalin

Mieloproliferatív betegségek

Akut mieloid leukaemia (AML)

Az akut (heveny) leukaemia a hemopoetikus

ôssejtek klonális betegsége. Diagnózisa akkor ál-

lítható fel, ha a csontvelôben és/vagy a periféri-

ás vérben a sejtes elemek több mint 20%-a fiatal,

éretlen sejt (blast vagy kóros promyelocyta). Ha-

zánkban évente több mint 300 felnôtt betegszik

meg akut leukaemiában. A betegek többsége a

betegség elsô évében meghal vagy meggyógyul.

Gyógyulásról azonban csak a kezelés befejezését

követôen 3 évvel is normális csontvelôi és vér-

kép esetében beszélünk. Diagnózisa és osztályo-

zása hematológiai központokban történik. 

A kezelés és a gyógyítás az egyik legnehe-

zebb, gazdaságilag pedig a legköltségesebb on-

kohematológiai feladat, amelyet olyan centru-

mokban helyes és szabad végezni, ahol az ilyen

betegek kezelésében kellôen tapasztalt munka-

csoport dolgozik.

Ø A heveny mieloid leukaemiák kezelése tar-

tós kombinált kemoterápia, mely a fenntar-

tó kezelést is beleszámítva, több mint 2 évig

tartó folyamat. Ez idô alatt a beteg munka-

képtelen, rendszeresen vérkészítmény-ke-

zelésre szorul, a fertôzésekkel szemben fo-

gékony. Közülük azok, akik a tartós kezelés

után remisszióban vannak és panaszmente-

sek, fizikai igénybevételt nem kívánó,

fertôzésnek, egészségkárosító hatásnak ki

nem tett munkakörben foglalkoztathatók.

Megfelelô indikációval a gyógyulás esélyét

kínáló allogén vagy autológ csontvelô-

(ôssejt-) átültetést végezhetünk, melynek

rehabilitációját máshol tárgyaljuk.

Mielodiszpláziás szindróma

(MDS)

Egy vagy több sejtrendszert érintô cytopenia jel-

lemzi. A csontvelô legtöbbször normo- vagy

hipocelluláris, a cytopenia az ineffektív vérkép-

zés miatt jön létre. Idôsebbek betegsége. A di-

agnózist a vérkép gondos elemzése mellett a

csontvelô szövettani vizsgálata jelenti. A cyto-

penia klinikai megjelenési formáját tekintve

elsô lehet a refrakter anaemia. A betegségnek

ebben a stádiumában az aplasztikus anaemia

kapcsán leírtak a mérvadóak. Az 55 évnél fiata-

labb betegek esetében az allogén csontvelô-át-

ültetés szóba jön. Mivel a betegek jelentôs része

az elôrehaladott életkor, illetve a betegség ala-

csony kockázata miatt nem részesülhet transz-

plantációban vagy intenzív kemoterápiában,

számukra a legkisebb szövôdményeket jelentô

kezelés jöhet szóba. 

Ø A nehéz fizikai munkát vagy a csontvelô-

károsító, illetve fokozott fertôzésveszélyt

jelentô munkahelyi környezetet kivéve a

betegek kezdetben munkaképesek, de en-

nek megítéléséhez szakintézeti vélemény

szükséges. A súlyosan citopéniás beteg

munkaképtelen lehet.

Idült mieloid leukaemia (CML)

A krónikus mieloid leukaemia (CML) hátteré-

ben a pluripotens hemopoetikus ôssejtek kloná-

lis rendellenessége áll. A betegség hátterében ál-

ló kóros genetikai eltérés (Philadelphia kromo-

szóma) kromoszómavizsgálattal vagy molekulá-

ris genetikai meghatározással igazolható. 

A középkorúak betegsége, kórlefolyása több

szakaszra osztható. A krónikus fázis tartama

konzervatív kezelés esetén 3–4 év. Az akcelerált

fázis és az ezt követô blasztos fázis 1–2 éven be-

lül fatális kimenetelt eredményez. A kezelés a

krónikus fázisban többféle lehet. Biztosan gyó-

gyító, de nagy kockázatú beavatkozás az allogén
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csontvelô- (hemopoetikus ôssejt) átültetés. En-

nek hiányában a sejtszámot csökkentô és a fiatal

sejtek osztódását gátló hidroxiurea- vagy interfe-

ron-alfa-kezelés és tirozin-kináz-gátlók adása jö-

het szóba. 

Ø A többéves lefolyás és a konzervatív kezelés

alkalmazása alatt a beteg megtarthatja mun-

kaképességét. A lappangó kezdeti szakban,

majd a teljes klinikai kép kialakulása idején

(mérsékelt anaemia, leukocytosis, megfe-

lelô minôségi vérkép és csontvelôi kép, a

granulocyták alkalikusfoszfatáz-aktivitásá-

nak megszûnése vagy nagyfokú csökkenése,

splenomegalia), a megfelelô terápiával elért

panaszmentesség sokszor hosszú idôszaká-

ban a beteg munkavégzésre képes, beleért-

ve a nem nehéz fizikai munka végzését is.

Ilyenkor a munkaköri elfoglaltság a beteg

számára pszichés szempontból is elônyös. A

panaszt okozó, fájdalmas, nagyfokú spleno-

megalia, suffusiók jelentkezése, jelentôs

anaemia, láz, fertôzéses szövôdmények,

csont- és ízületi fájdalmak idôszakában a

beteg már rokkant, majd a terminális szakot

jelentô blasztos transzformáció stádiumában

már mások gondozására szorul. Csontvelô-

(ôssejt-) átültetés után a leukaemiamentes

betegnél rendszeres gondozás és rehabilitá-

ció szükséges, hogy a munkaképesség hely-

reálljon.

Polycytaemia rubra vera (PRV)

Az eritropoetikus rendszer primer (autonom,

klonális) proliferációja jellemzi. Általában spora-

dikusan, idôsebb egyénekben fordul elô. Idült

lefolyású, akár több évtizedes progresszív beteg-

ség. A diagnózishoz csontvelôvizsgálat, tenyész-

tés és ertropoetinszint-meghatározás szükséges.

A veszélyeztetett állapotot a hiperviszkozitás, a

mikrocirculációs zavar, a vérzéses és tromboem-

bóliás komplikációk gyakorisága jelenti. Mind-

ezek mellett a betegek rendszeres gondozásra

szorulnak. A kezelés csak palliatív megoldást je-

lent, de a modern kezelésekkel a komplikációk

megelôzése és a megfelelô életmód biztosítása

lehetséges. Hosszas remisszióba kerülhetnek,

azonban veszélyeztetett állapotuk állandó el-

lenôrzést igényel. 

Ø Szakintézményi kivizsgálás segít az össz-

szervezeti egészségkárosodás, a munka-

képesség-csökkenés megállapításában. A

veszélyt jelentô komplikációk, mint a

thrombosishajlam, a cerebrális thrombosis,

a coronariaokklúzó, a lépinfarctus, a vérzé-

kenység, a kínzó bôrviszketés, a szekunder

köszvény rehabilitációt igényel, de munka-

képtelenséget is jelenthet.

Esszenciális (primer) 

thrombocytaemia (ET)

Ismeretlen eredetû, klonális mieloproliferatív

betegség. Jellemzôje a megakaryocytarendszer

proliferációjának következményeként a periféri-

ás vérben észlelt jelentôs thromobocytosis, mely

trombohemorrágiás szövôdményeket okozhat. 

A thrombocytaszám emelkedésével járó pri-

mer thrombocythaemia paradox módon nem

annyira thrombosisokat, mint inkább vérzéseket

(suffusiók) okoz. Agyi thrombosis, coronaria-

thrombosis, központi idegrendszeri tünetek le-

hetségesek. A rendszeres gondozás, kezelés

eredményeképpen a betegek átlagos túlélési ide-

je meghaladhatja a 10 évet, és nem vagy alig rö-

videbb, mint a korcsoportnak megfelelô populá-

ció átlagos élettartama. Ritkán 20 év feletti tar-

tós tünetmentesség is elôfordulhat. Leggyako-

ribb szövôdmény a thromboembolia, ritkább az

átmenet mieloid metaplasiába, myelodysplasia-

ba, akut leukaemiába. 

Ø A kórkép fogyatékosság, rokkantság szem-

pontjából történô értékelése a szövôdmé-

nyek szerint történik. A szekunder throm-

bocythaemia az alapbetegség (polycythaemia

vera, erhythroleukaemia, krónikus mieloid
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leukaemia, tumor stb.) keretében értéke-

lendô a munkaképesség csökkenése szem-

pontjából.

Myelofibrosis, idiopátiás mieloid

metaplasia szindróma

Krónikus klonális, malignus betegség, melyre

jellemzô a splenomegalia, a leukoeritroblasztos

vérkép, a könnycsepp alakú vörösvérsejtekkel

járó poikilocytosis, a változó mértékû csontvelôi

fibrosis és az extramedulláris haemopoesis. A

túlélés 4–5 év. A gyakoribb idült forma hosszú,

akár évtizedes kórlefolyása alatt a közérzet több-

nyire kielégítô, panaszokat a lépmegnagyobbo-

dás és a jelentôs anaemia okozhat, mely miatt

sorozatos transzfúzió válhat szükségessé. Ebben

az idôszakban a beteg kímélô életmód mellett

adminisztratív, könnyû fizikai munkakörben,

toxikus, sugárártalomnak, különös fertôzésve-

szélynek ki nem tett munkakörben dolgozhat. 

A myelofibrosissal járhatnak reaktív, nem

malignus állapotok (infekciók, anyagcsere-be-

tegségek stb.), malignus betegségek (krónikus

mieloid leukaemia, primer thrombocythaemia,

akut leukaemiák stb). A primer myelofibrosis

(agnogén mieloid metaplasia) heveny lefolyású,

malignus kórkép, mely orvosszakértôi bizottság

elé általában nem kerül. 

ØMyelofibrosiban a jelentôs anaemia, a

pancytopenia és a jellemzô klinikai és labo-

ratóriumi tünetek mellett fellépô interkur-

rens betegség vagy terápiarezisztens állapot

kialakulásával a beteg már kétségtelenül

rokkant.

Limfoproliferatív betegségek

Akut limfoid leukaemia (ALL)

A hemopoetikus ôssejtek klonális betegsége. Di-

agnózisa akkor állítható fel, ha a csontvelôben

és/vagy a perifériás vérben a blastok aránya több

mint 20%.

A felnôttkori heveny leukaemiák diagnózisa a

csontvelô morfológiai, citokémiai, citogeneti-

kai, immunológiai és molekuláris genetikai vizs-

gálatán alapul. A diagnózis megállapítása és a be-

tegség kezelése hematológiai centrumokban tör-

ténik. A kezelés eredményei felnôttekben nem

olyan jók, mint gyermekkorban, de az eredmé-

nyek javulását elôsegíti a pontos diagnózis és a

korán alkalmazott kemoterápia. A posztremisszi-

ós kezelést változatos, általában fenntartó kezelés

követi. 

Ø Tekintve a hosszas kemoterápiát, a betegek

általában keresôképtelenek a kezelés alatt,

és csak a kezelést követô 3 éves teljes leu-

kaemiamentesség után tekinthetôk gyó-

gyultnak. Csontvelô- (ôssejt-) átültetés eb-

ben a betegcsoportban is szóba jön, megfe-

lelô indikációk alapján. A transzplantáció

teljes gyógyulást eredményezhet. A betegek

rehabilitációja rendkívül fontos.

Krónikus limfoid leukaemia

(CLL)

Szerzett, klonális, krónikus limfoproliferatív be-

tegség. Jellemzi a kis, viszonylag érett, de funk-

ciójában károsodott B-lymphocyták proliferá-

ciója és felhalmozódása a csontvelôben, a vérben

és a nyirokszervekben.

Hazánkban kb. évi 400 új esetet diagnoszti-

zálnak. Idült, általában sok éves lefolyású beteg-

ség. A betegek 25–70%-ában nincsenek klinikai

tünetek a felfedezéskor és ez a tünetmentesség

évekig tarthat. Idôsebb kori, 55 éves kor feletti
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formája jobb lefolyású. A diagnózishoz a vérkép

és csontvelô morfológiai, citokémiai, immuno-

lógiai és szövettani vizsgálata szükséges. A nyi-

rokcsomó-szövettan kötelezô. A klinikai stádi-

um és a prognosztikai faktorok meghatározása

nélkülözhetetlen. 

A CLL lassan progrediáló betegség, a kezelés

elkezdése a klinikai stádiumtól függ. A kezelés

megválasztásánál figyelembe kell venni a beteg

korát, általános állapotát, kísérô betegségeit, a

prognosztikai faktorokat és a választott kezelés

mellékhatásait. Hagyományosan monokemote-

rápiát adunk, de fiatalabb betegekben már mo-

noklonális antitestkezelés, esetleg csontvelô-át-

ültetés is szóba jön. 

ØMegfelelô kezelési stratégiával hosszú, pa-

naszmentes idôszakok érhetôk el, mely alatt

a betegek eredeti munkakörükben (kivéve

a nehéz fizikai munkát és a csontvelô-káro-

sító környezetet), illetve adminisztratív

vagy könnyû fizikai munkával járó munka-

körben, illetve jelentôsebb össz-szervezeti

egészségkárosodás megállapítása esetén to-

vábbi megszorításokkal foglalkoztathatók.

A betegség elôrehaladása, a szövôdmények

jelentkezése idôszakos fekvôbeteg-intézeti

kezelést, esetleg keresôképtelenséget ered-

ményezhet.

Hajassejtes leukaemia (HCL)

Ismeretlen eredetû, ritka, krónikus limfoprolife-

ratív betegség. Elnevezését a perifériás vérkenet-

ben látható hajas (citoplazma-nyúlványokkal

rendelkezô), kóros limfoid sejtekrôl kapta.

Fôként a középkorú férfiak betegsége. Be-

csült hazai incidenciája 2 beteg egymillió lakos-

ra számítva. A diagnózis alapját a jellegzetes, kó-

ros morfológiájú sejtek jelentik a vérben és/vagy

a csontvelôben. Típusos esetben cytopenia és

splenomegalia jellemzô. Nem szükséges kezelni

a panasz- és tünetmentes betegeket, akik az ese-

tek kb. 10%-át jelentik. Elsôként választandó

kezelése az interferon-alfa, mellyel kb. 94%-ban

teljes tünetmentesség érhetô el, de legalább 1

éven át szükséges adni. Egyéb szerek adása spe-

ciális esetekben szóba jön. Splenectomia csak

megfelelô indikációval történik. A betegek több

mint 10 évig panaszmentesek lehetnek. 

Ø A betegség legtöbbször spontán is békés le-

folyása és kezelhetôsége általában nem vál-

toztat a betegek munkaképességén. A ne-

héz fizikai munka és a csontvelôre esetlege-

sen káros környezet kerülendô. Szövôdmé-

nyek kialakulása már tartós károsodást ered-

ményezhet.

Myeloma multiplex (MM)

A myeloma multiplex a leggyakoribb, klinikilag

jelentôs plasmasejt-dyscrasia. Érett, perifériás B-

sejtes limfoid neoplasma. Jellemzô a myelo-

masejtes infiltráció a csontvelôben és kóros

fehérje jelenléte a szérumban. Elôfordulása

3–4/100 000 lakos/év. A diagnózist a csontvelô,

a kóros fehérje és a csontok litikus érintettsége

adja. Kezelés nélkül is évekig nyugalomban ma-

radhat, de az aktív, progresszív szakban levô be-

teget standard vagy kombinált kemoterápiával

kezelni kell. Megfelelô indikációk alapján az au-

tológ, ritkábban allogén ôssejt-transzplantáció

szóba jön.

Ø Az MM-es beteg kezelése és ellátása hema-

tológiai centrumban, szakellátásokon vé-

gezhetô. A gondozás elengedhetetlen. A

betegek sokáig (évekig) munkaképesek,

életminôségük megtartása fontos. 

Egyéb, mérsékelt malignitású 

non-Hodgkin-lymphomák

Ø Az irányelveket illetôen megegyeznek a

CLL és az MM kapcsán leírtakkal.
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Agresszív (kifejezett malignitású)

non-Hodgkin-lymphomák

A nagy malignitású NHL a nyirokrendszer

rosszindulatú daganata, amelyet gyors növekedés

és kezelés nélkül rövid élettartam jellemez. Az

idetartozó betegségek többsége citosztatikum-

és sugárérzékeny. Megfelelô kezeléssel a betegek

60–70%-a komplett remisszióba kerül, és

40–50%-uk meggyógyul. A diagnózis szövetta-

ni, mely a klinikai kiterjedtség mellett meghatá-

rozza a prognózist és a kezelést. 

A kezelés általában kombinált kemoterápia. A

sugárkezelésnek külön indikációi vannak. Je-

lentôs elôrelépés az autológ hemopoetikus-

ôssejt-átültetés lehetôsége. A betegek mind a

kemoterápia, mind a transzplantáció után tartó-

san komplett remisszióban lehetnek, vagy meg-

gyógyulnak. Fizikai, pszichés és szociális rehabi-

litációjuk, valamint keresôképességük helyreállí-

tása lényeges feladat.

Ø Tartós károsodást jelent a betegnél kialaku-

ló súlyos anaemia, leromlás, cachexia, me-

diasztinális érintettség, tüdôre vagy szívre

terjedô infiltráció, pleurális folyadék, vena

cava superior kompresszió, vagy nagy hasi

nyirokcsomó-conglomeratum stb.

Hodgkin-kór

A Hodgkin-kór a nyirokrendszer rosszindulatú

betegsége, a lymphomák egyik fajtája, mely lo-

kalizált vagy disszeminált formában jelentkezhet.

Kezelés nélkül 1–2 éven belül a beteg halálához

vezet. Az incidencia 2–3 beteg/100 000 la-

kos/év. Férfiakban gyakoribb. Az esetek egyhar-

mada kezelésre rezisztens – szinte állandóan ke-

zelésre szorulnak –, a remisszióba került betegek

között visszaesés elôfordul. Halmozott elôfordu-

lás 20–30 év között és 60 év körül figyelhetô

meg. A diagnózis szövettani. 

A kezelés mind a szövettani diagnózistól,

mind a klinikai stádiumtól és prognosztikai fak-

toroktól függ. Kezelésének irányelvei jól körül-

határoltak, a kezelés kivitelezése hematológiai

centrumokban javasolt. A kezelés legalább fél

évig tart, az utána következô tünet- és panasz-

mentes idôszakban – fenntartó kezelés nélkül –

a betegek adminisztratív vagy könnyebb fizikai

munkakörben esetleg évekig foglalkoztathatók.

Munkavégzésüket pszichés vezetésük érdekében

is helyes biztosítani. A modern terápia (kemote-

rápia, irradiáció, ôssejt-átültetés) hatására ma

már a gyógyultnak tekinthetô esetek is nagy

számban vannak. 

Ø Tartós károsodást, rokkantságot jelent a be-

tegnél kialakuló súlyos anaemia, leromlás,

cachexia, mediasztinális érintettség, tüdôre

vagy szívre terjedô infiltráció, pleurális fo-

lyadék, vena cava superior kompresszió

vagy nagy hasi nyirokcsomó-conglomera-

tum stb.

Csontvelô- (ôssejt-)
átültetés

A csontvelô- (hemopoetikus ôssejt) átültetés a

másként nem gyógyítható betegségek több mint

30 éve ismert kezelési lehetôsége. Lényege,

hogy a beteg saját csontvelô- és nyiroksejtjeit

nagydózisú kemoterápiával – sugárkezeléssel

vagy anélkül – elpusztítjuk, beleértve a betegség

maradék sejtjeit is (minimális reziduális beteg-

ség). Ez a kezelés olyan dózistartományban van

(szupraletális), amely után a hiányzó csontvelôi

sejtek pótlása szükséges egészséges sejtekkel. Ez

a folyamat a transzplantáció. Három fô típusát

ismerjük: allogén (a donor egészséges, HLA-

identikus testvér, családi donor vagy idegen do-

nor), szingén (a donor egypetéjû ikertestvér) és

autológ (a betegtôl korábban levett, betegség-

mentes sejteket adjuk vissza, így a beteg a saját

maga donora). A transzplantálható ôssejt (proge-

nitorsejtek) forrása lehet a csontvelô vagy meg-

felelô elôkészítés után a perifériás vér (gyerme-

keknél köldökzsinórvér is). A csontvelô-(ôssejt)
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átültetés legfontosabb indikációit a 16.9. táblázat

mutatja be.

Az allogén transzplantáció elsôdleges feltétele a

humán leukocyta antigének (HLA) egyezése a

donor és a recipiens között. Testvérek esetében

ennek elméletileg 25%-os a valószínûsége, nem

rokon donorok között 1:30 000. Sem a HLA-

egyezés, sem a transzplantáció tervezése nem

függ a vércsoporttól, illetve a nemtôl. 

Transzplantáció esetén a recipiens (beteg) spe-

ciális környezetben (csontvelô-átültetô egység),

speciális kezelésben és védelemben részesül. A

donorsejteket aferézis révén vagy csontvelôvétel-

lel nyerjük. A recipiensbe történô beadás transz-

fúzió formájában történik. A beadandó sejtek

számát és a transzplantáció összes körülményét

nemzetközi elôírások szabályozzák. A beavatko-

zás korai szövôdményei az elsô 100 poszttransz-

plantációs nap alatt zajlanak, amíg a beteg több-

nyire a speciális részlegben tartózkodik. A csont-

velô- (hemopoetikus ôssejt) átültetés késôi

szövôdményei 100 napon túl, évekig tarthatnak. 

A leggyakoribb késôi komplikációk:

• relapszus (GVHD esetén ritka),

• infekciók (fôleg Varicella zoster, tokos bak-

tériumok),

• krónikus graft versus host betegség

(GVHD) – arthritis, malabsorptio, hepati-

tis, biliáris cirrhosis, scleroderma, sicca-

szindróma, lichen planus, tüdôbetegség,

szerózus folyadékgyülemek stb.,

• krónikus tüdôbetegség: restriktív pneumo-

nitis, fibrosis,

• autoimmun rendellenességek,

• cataracta,

• infertilitás,

• egyéb endokrin zavarok – hypothyreosis,

• második malignitás,

• egyebek (pl. hólyag-rendellenességek, neph-

ritis, stricturák).

A fenti szövôdmények fôként allogén transz-

plantáció után fordulnak elô. Az autológ transz-

plantáció leggyakoribb szövôdménye az alapbe-

tegség relapszusa, de itt is problémát okozhatnak

a nagydózisú kemo-, radioterápia toxikus követ-

kezményei. A malignus hematológiai alapbeteg-

ségbôl transzplantációval gyógyult beteg tehát a

szövôdmények miatt további komplex rehabili-

tációt igényel.
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16.9. táblázat. A csontvelô- (ôssejt-) átültetés 
legfontosabb indikációi

Allogén (vagy szingén) Autológ 

• Súlyos aplasztikus anaemia        • Malignus

• Akut mieloid leukaemia lymphoma: 

• Akut limfoid leukaemia Hodgkin-kór,

(többnyire a második non-Hodgkin-

remissziót követôen) lymphoma

• Krónikus mieloid leukaemia (rendszerint az elsô

• Egyéb malignus csontvelôi relapszus után)

megbetegedés (myelodysplasia)  • Akut leukaemiák

• Benignus, öröklött betegségek    (ritkán)

(súlyos kombinált • Myeloma multiplex

immundefektus, • Szolid tumorok

anyagcserezavarok, (csírasejtes

haemoglobinopathiak) tumorok) 

• Autoimmun 

betegségek 
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