Polycythaemia vera

MI OKOZZA A PV-T?

A betegség pontos oka mdig nem tiszta-
zott. A PV genetikai hatterét tamasztja al3,
hogy csaknem minden betegnél kimutat-
haté a JAK2 gén (Janus-kinaz-2) mutacidja,
mely valdszin(leg oki szerepet jatszik a be-
tegség kialakuldasaban. A genetikai eredet
mellett szél az is, hogy a PV-betegek csa-
ladtagjai korében tobbnyire akad a beteg-
ség altal érintett masik személy.

A PV-betegek nagyobb részben férfiak:
100000 személyre szadmitva férfiak kozott
atlagosan 2,8 esetet, a nék korében 1,3
esetet kérisméznek. A diagnézis felallita-
sakor a betegek atlagéletkora 60-65 év,
ritkdn deril fény a betegségre 30 évesnél
fiatalabbaknal.

Bar a PV véglegesen nem gydgyithatd,
a betegség sulyosbodasanak lassitasara,
a tlinetek enyhitésére ma mar szdmos ha-
tékony mdédszer létezik, ezekkel kozel nor-
malis életvitel, j6 életminéség biztosithatd
hosszabb tévon is.

APV TUNETEI

A betegség tlinetei és szovédményei
tobbnyire arra vezethetdk vissza, hogy
a vérben tul sok a vorosvérsejt, illetve az
esetek jelentés részében a véralvadasban
szerepet jatszo vérlemezkék és a fehérvér-
sejtek szama is emelkedett. A vorosvérsejt-
tobblet kdvetkeztében a vér a szokasosnal
stirtbb (,tapaddsabb”, viszkézusabb), igy
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A polycythaemia (policitémia) vera (PV) a vérképzdszervi rosszindulatu be-
tegségek kozé tartozik. Kiinduldpontja, hogy a vorosvérsejtek termelédése
kikeriil a normalis szabalyozas aldl a vér korai sejtes alakjaiban (az 6ssej-
tekben) bekovetkez6 génmutacié miatt. Mivel ebbdl a korai sejtformabol
alakulnak ki a fehérvérsejtek és a vérlemezkék is, PV-ben a fehérvérsejtek
és/vagy a vérlemezkék szama is megszaporodhat.

nem képes normalis sebességgel dramlani
azerekben. A normélisndl nagyobb szamu
vérlemezke pedig vérrogok képzédésére
hajlamosit, melyek az ereket sztkithetik,
s6t teljesen el is zarhatjak. Ennek kdvetkez-
tében az érintettek korében gyakoriak az
ezzel 6sszefligg6 korallapotok, pl. szélités
(sztrok), szivinfarktus, mélyvéndas trombo-
zis, tudéembolia.

A PV leggyakoribb tlinetei, melyekkel
a betegek tobbsége felkeresi orvosat:

o dllandé faradtsagérzés, altalanos
kimertltség;

« alvaszavar, dlmatlansag;

« figyelemdsszpontositas zavara.

A PV ritkdbb tiinetei:

« altaldnos viszketés, kiilondsen meleg
furd6 utan;

« abdrvordses vagy lilds elszinez6dése,
leginkdbb a tenyereken, a fiilkagyldkon és
az orcékon;

« alsé végtagi ég6 érzés;

« hasi teltségérzés vagy diszkomfort-
érzés (a lép megnagyobbodasa miatt);

« anginas jelleg szivtaji fajdalom, sziv-
elégtelenség tlinetei;

« koszvényes jellegli izlleti fajdalom;

« horzsoldsok, bevérzések a b6ron.

A PV kovetkeztében artérids vagy vé-
nés érelzarodasok, jelentds vérzések, illetve
a keringés és ezdltal a vérellatas kdrosodéasa
kdvetkeztében szervi miikédészavarok (pl.
szivelégtelenség) alakulhatnak ki.

A policitémia kezelésének fontos ele-
me arendszeres vérlebocsatas

KIVIZSGALAS PV GYANUJAKOR
A kivizsgalas elsé 1épése a kérel6zmény
felvétele. Az orvos kérdéseket tesz fel a tu-
netekrdl, azok jellegérdl és intenzitasardl,
jelentkezési idejérdl, fennallasuk idétarta-
marodl, a tiineteket sulyosbitéd vagy enyhité
kortlményekrél. Az orvos rakérdez arra is,
hogy a csalddban eléfordult-e hasonlé ti-
netekkel jar6 megbetegedés.
Amennyiben a tlinetek alapjan fel-
merul PV gyanuja, laboratériumi vizsga-
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latok kovetkeznek a gyanu megergsité-
sére vagy kizdrasara. A vorosvérsejtek,
illetve esetenként a fehérvérsejtek és
a vérlemezkék szama is nagyobbnak bi-
zonyul a normélisnal. A hematokritérték
ugyancsak emelkedett, ez a vorosvér-
sejtek aranyat mutatja meg a vér 0sz-
szes alkotéeleméhez viszonyitva. A lelet
a vérfesték, azaz a hemoglobin szintjének
emelkedését is jelezheti.

PV alapos gyanujakor az orvos minta-
vételt javasol a csontvel6bdl, amely tortén-
het aspiracidval (szivassal) vagy biopsziaval
(ekkor a csontveld szilard 0sszetevéjébdl
vesznek mintdt). Az aspiraciéval vagy
biopszidval nyert minta elemzése segitsé-
get nyujthat a diagnézis megerésitéséhez
és a kockazati csoportba sorolashoz.

A genetikai elemzés az esetek nagyobb
részében igazolja a hattérben all6 genetikai
mutdciot.

LEHETOSEGEK A PV KEZELESERE
A betegség végleges gyogyitasara egyeld-
re nem allnak rendelkezésre hatdsos mod-
szerek. Azonban egyre tobb olyan eszkoz
van a keziinkben, melyekkel a tlinetek
enyhitheték, sulyosbodésuk és a betegség
elérehaladasa lassithatd, a sz6védmények
kivédhet6k vagy késleltethetdk, az érintet-
tek szdmara hosszabb tavon is jé életminé-
ség biztosithato.

Flebotomia. Az eljaras gyakori és rend-
szeres vérlebocsatast jelent a vénaba ve-
zetett tl segitségével. A kezelés menete
voltaképpen nem kiilonbozik attdl, amin
a véradok a véradas soran keresztiilmen-
nek. A flebotomia célja a vértérfogatnak,
valamint a feleslegben 1évé vorosvérsejtek
szamanak csokkentése.

Gyogyszeres sejtszamcsokkentés.
Amennyiben a rendszeres vérlebocsatas
nem hozza meg a kivant eredményt, un.
sejtszamcsokkentd (citoreduktiv) kezelés-
re lehet szlikség. Az e célra hasznélatos
gyogyszerek a hidroxiurea; az interferon-
alfa; a ruxolitinib; és a buszulfan.

96 | ORVOSTOVABBKEPZO SZEMLE

Tiineti terdpia. A tlineti kezelés a tu-
netek megsziintetését vagy enyhitését,
ezen keresztil az életmindség javitasat
és a szovédmények megel6zését céloz-
za. A kinzo viszketés enyhitésére példaul
antihisztamint vagy fénykezelést javasol-
hataz orvos. A betegséget kiséré esetleges
depresszié is gydgyszerrel kezelheté.

A vérrogképzédés megelézése. Az
orvos minden esetben olyan gyégyszer
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Nem lehet elégszer hangsulyozni a korai

MITTEGYEN
A BETEG?

felismerés és az orvossal valé megfelelé
egyuttmikodés fontossagat. Utdbbinak
legfontosabb eleme az orvosi utasitasok
kovetkezetes betartdsa és a kontrollvizs-
galatokon valé megjelenés.

« Adohanyzas a tiineteket sulyosbitja és az
életkilatasokat is rontja, ezért minél elébb
szokjon le a karos szenvedélyérél!

» Folyadékhianyos allapotban az egész-
séges személyek vére is bes(rlisodhet.
Bdséges folyadékfogyasztassal igyekezzen
a normalisndl egyébként is ,stribb” véré-
nek tovabbi slrlisodését elkerdlni.

« Az éltalanos allapot javitasa és a tiinetek
enyhitése szempontjabol PV eseteiben is
elengedhetetlen az egészséges életmad,
mely elsésorban a tédpanyagokat, vitami-
nokat és nyomelemeket sziikséges mennyi-
ségben tartalmazo, kiegyensulyozott taplal-
kozast és a kell6 fizikai aktivitas fenntartasat
jelenti.

» Ugyancsak sokat javithat allapotéan, ha
igyekszik a normadlis testsulyt elérni és
hosszabb tavon fenntartani. Ha tulsu-
lyos vagy elhizott, térekedjen a fogyasra
életmod-valtoztatdssal.

o A stressz is ronthat allapotan, ezért pré-
balja meg kerilni a stresszes élethelyze-
teket, alkalmazzon relaxacios technikakat
(meditécid, jéga stb.).

rendszeres és hosszu tavu szedését is
el6irja, amely — amolyan ,vérhigitoként”
- csOkkenti annak kockazatét, hogy az
érrendszerben valahol vérrog alakuljon
ki. Ez az esetek tobbségében kis dézisu
aszpirin adasaval torténik. Fontos, hogy
a beteg ezt a gyogyszert is rendszeresen,
pontosan az orvos altal rendelt adagban
szedje, akkor is, ha kiilondsebb tiineteket
éppen nem tapasztal. A kiilonb6z6 kuta-
tasok egyértelmuen azt igazoltdk, hogy
hosszu tavu tromboprofilaxissal csok-
kenthetd a vérrogképz&dés és az ebbdl
eredé szévédmények kockazata, rdada-
sul enyhilnek az olyan tiinetek is, mint pl.
a fejfajas.

A PV-BETEGEK ELETKILATASAI
Megfeleld kezeléssel hosszabb tavon is
jo altaldnos allapot és életminéség érhe-
t6 el. Vannak azonban olyan tényezék,
melyek kedvezétlenebb koérjéslatot ve-
titenek elére, ilyen tobbek kozott a 65
évesnél id6sebb életkor, illetve igazolt
sziv- és érrendszeri rizikofaktorok (pl.
dohanyzas, magas vérnyomas, cukorbe-
tegség, elhizas, emelkedett vérzsirszint)
fenndllasa.

Nem kezelt esetekben viszonylag
gyakori a fatalis kimenetel, akadr néhany
éven belil is, tobbnyire vérrogképzé-
déssel 6sszefliggésben. Ezért is fontos,
hogy a beteg a tlineteket észlelve minél
hamarabb forduljon orvoshoz, a diagné-
zis feldllitdsa utdn az orvosi utasitasokat
tartsa be, és rendszeresen jelenjen meg az
eléirt kontrollvizsgalatokon. A rendszeres
ellendérzésnek azértis nagy a jelentésége,
mert a PV az esetek egy részében sulyo-
sabb allapotba, mielofibrézisba mehet at,
melyben az eredményes kezelés kulcsa
a miel6bbi felismerés.

Dr. Simonfalvi lldiké

EZ ATAJEKOZTATO NEM HELYETTESITI AZ ORVOSI KEZELEST. A BETEGEK
SZAMARA KESZITETT MASOLATOKTOL ELTEKINTVE FELHASZNALASA
CSAK A KIADO [RASOS HOZZAJARULASA NYOMAN ENGEDELYEZETT.



