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Szamos tényezd — orokletesen meghatirozott vagy
szerzett, pl. ineffektiv haemopoesis, sorozatos vér-
transzfliziék — vezethet vastilterhelédésre. Génhiba
folytdn a haemochromatosis (HFE), a transzferrin-
receptor-2 (TfR2), ferroportin, hepcidin és hemoju-
velin strukturdlis zavara vezet vasfelhalmozédisra.
A hematoldgiai gyakorlatban azonban ezekkel rit-
kin talalkozunk, mert bar a klasszikus primer hae-
mochromatosist okozé C282Y mutécié eléfordulasa
térségiinkben 5/1000, a betegség penetrancidja ala-
csony. A vasfelhalmozddds genetikai oktdl fiiggetlen
megjelenését sokkal gyakrabban észleljitk myelodysp-
lasidban és myelofibrosisban szenveds betegeink ko-
rében, akiket rendszeresen részesitiink vératémlesz-
tésben. A szervezetben lerakédé vas szervkarosité
hatdsanal fogva tovabb rontja betegeink életkildtdsat.
Vassal kelatképzé vegyiiletek elvi esélyt jelentenek
a felesleges vastél torténé megszabaduldsra, azon-
ban eddig kézillik csak egy ment 4t a mindennapi
gyakorlatba. A deferoxamin azonban kérilményes
adagoldsa miatti aluldozirozas és mellékhatasai k-
vetkeztében nem érhette el a kivant hatist. Az uj
szdjon ét alkalmazhaté készitmény: deferasirox be-
vezetése az eddigi vizsgalatok alapjan méltan betdlt-
heti majd ezt az eddig titongd drt a betegek szak-
szerl ellatasdban.

»A vas fizioldgids és patolégids szerepe az embe-
ri szervezet miikodésében” cimmel nemrégiben je-
lent meg egy kivalé ésszefoglalé.® A vastulterhelé-
dés kéroki tényez8irél és eddigi kezelésérél szintén
olvashatunk a magyar szakirodalomban.®* A hae-
mochromatosis egy ritka megnyilvanuldsi forma-
jara, valamint a haemochromatosis gén mutdcidja

és a myelodysplasia gyakori tarsuldsara hivtuk fel
a kozelmultban a kollégak figyelmét.>5” Ezekrsl
ezért nem kivanok szélni, csupan kiemelném, hogy
a myelodysplasids betegek a sorozatos transzfizi-
6k és a betegséget jellemz§ ineffektiv haemopoie-
sis, valamint az esetek 50%-aban jelen levé hae-
mochromatosisgén-mutécié vasfelszivédast még
heterozigéta dllapotban is modulalé hatdsanal fog-
va hangsualyozottan érintettek a fokozott vasfelhal-
mozddésban.

A jelen kozleménynek egyrészt az ad aktualitdst,
hogy Baselban bemutattak 2006. februarban a No-
vartis 4j készitményét, a deferasirox hatéanyagot tar-
talmazd Exjade-et, mdsrészt, hogy megismertessem
a kollégdkat azzal az 4j szakmai-civil szervezettel,
mely jelenleg tagsdgot toboroz féként a haemochro-
matosisban, illetve egyéb oknal fogva vastilterheld-
désben szenvedd betegek és orvosaik kozote.

Defasirox

Az FDA és Svédjc utdn az EU-ban is hamarosan
torzskonyvezésre keriils vassal keldtot képzé, szdjon
at adhato molekuldt a leginkabb veszélyeztetett tha-
lassaemids betegcsoportban prébaltak ki.

A deferoxaminnal szembeni elénye nem csak az
adagolds mddjiban, hanem abban a lényeges kii-
16nbségben nyilvdnul meg, hogy a vas szivbél torté-
né mobiliz4cidjra is alkalmas.

Tovébbi lényeges tulajdonsdgai: szelektiv vaské-
té, széklettel trdl, jol toleralhatd. Hosszi felezési
idejének koszénhetden napi egyszeri adagoldsa ele-
gendd.
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A PET/CT egyidejii anatémiai és funkciondlis
képalkotd vizsgalatként szamos tobbletinformaciét
nyujthat a malignus lymphomak kivizsgéldsa és keze-
lése sordn a hagyomanyos képalkoté mddszerekhez
viszonyitva. Az aldbbiakban a legfontosabb alkalma-
zasi terlileteket tekintjitk at a hazai és nemzetkozi
ajanlasok figyelembevételével.

A PET/CT mérsékelt malignitdsi lymphomdk
vizsgdlatdra (alacsony proliferdciés rata miatt gyakori
alnegativitds) kevésbé alkalmas, mint kifejezett ma-
lignitdsi és Hodglkin-lymphomaban, ezért a tovabbi-
ak elsésorban a fenti két csoportra vonatkoznak.

Diagnosztika

A diagndzis felallitaisaban a PET/CT vizsgdlatnak
csak ritka, specidlis esetekben lehet szerepe, hisz
minden esetben szovettani diagnozisra kell toreked-
ni. Malignus lymphoma gyantja esetén — ameny-
nyiben a hagyomanyos képalkotékkal manifesztacid
nem mutathaté ki — a PET/CT vizsgalat eredménye
segithet a biopszia helyének kivalasztasaban.

Stadiummegédllapitas

Jelenleg a stddiummegallapitds standard mod-
szere a kontrasztanyagos CT, melynek szenzitivita-
sa és specifitasa a PET/CT-vel kozel egyezé (80—
90%). Egyes vizsgélatok szerint — elsésorban I-IL
stddiumu betegségben — a PET/CT a hagyomanyos
CT-nél pontosabb, tébb informéciét ad, ennek gya-
korlati jelentésége azonban még nem egyértelmf. Je-
lenleg standard modszernek a kontrasztanyagos CT
vizsgdlat tekintendd, a PET/CT szerepe a stidium
megallapitasaban folyamatban 1évé Kklinikai vizsgé-
latok térgya.

A terapia hatékonysaganak értékelése

Szamos klinikai vizsgdlat szerint a terdpia haté-
konysaganak megitélésében a 2., 3. ciklus, s6t kife-
jezett malignitasu non-Hodgkin-lymphoma esetén,
mar az elsé ciklus utdn elvégzett PET/CT vizsgélat
is segithet. A médszer — ebben az indilkdciéban ~ fo-
lyamatban 1évé klinikai vizsgélatok targya, standard-
nak nem tekinthetd.
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