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A 66 éves férfi a Dominikai Koztarsasigbol
érkezett a Mount Sinai Egyetem myelo-
proliferativ daganatos betegekkel foglalko-
z6 rendelésére. JAK2V617F-pozitiv primer
myelofibrosisa 10 éve volt ismert (PMF).
A csontvel6-biopszia hipercellularis csont-
vel6t igazolt nagyszdma granulocytdval,
pleomorph megakaryocytak csoportjaival,
valamint kollagénfibrosist. A szerzék he-
matoxilin-eozin festéses, reticulinfestéssel
végzett és trikrom festéses fénymikroszkéd-
pos képeket mutatnak be. Egyre novekvs
1ép, valamint transzfiziét igénylé anaemia
mellett a betegnek koszvénye alakult ki
mindkét kezén tophusokkal, illetve moz-
gaskorlitozottsiggal. A szerz8k a csomok-
ol fényképeket is mellékelnek. A refrakter
koszvényt azokra mondjik, akiknek prog-
ressziv betegségiik van tiinetekkel, és nem
sikertil a szérumhutgysavszintet 6 mg/dl
(360 pmol/1) ald csokkenteni. A rendelé-
sen valé megjelenésekor a beteg hiigysav-
szintje 8,7 mg% (522 pmol/1) volt annak
ellenére, hogy allopurinolt kapott. A be-
tegnek ruxolitinibterdpidt adtak a PMF-fel
Osszefliggl splenomegalidja miatt, és peg-
lotikdzkezelést alkalmaztak a koszvényes
arthritis miatt. A beteg dramaian jol reagalt
a peglotikdzra, a kéz duzzanata jelentSsen
mérséklédott (errdl szines fényképeket ko-
z6lnek), és a hagysavszintje 1 mg/dl-re
(60 pumol/literre) csokkent. Ref.: Mituszo-
va a kiszvényrdl irt kinyvében a 2 mgh,
vagyis 120 pmol/l alatti higysavszinteket
hypourikaemidnak nevezi (Mituszova M.
Hiperurvikémin és  kiszvény.  Medicina,
Budapest, 1987).

A szekunder koszvényt a primer mye-
lofibrosis proliferativ fizisiban leirtdk, és
fokozott vérképzdsejt-turnover kovetkez-
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ményének  tulajdonitottik, kezeletlen
PMF-ben azonban ritka a refrakter kész-

vény.
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Napjainkban is magas a dekompenzalt cirr-
hosis miatt vardlistin 1évé betegek mortali-
tdsa: 2007 és 2017 kozott 13,9% beteg halt
meg vardlistan, és 11,8% keriilt le a listarol
agressziv romlds (ascitesfert6zés, hepatore-
nalis szindréma, HRS) miatt, vagyis ossze-
sen a betegek 25%-a halt meg. Amennyi-
ben a dekompenzilt stlyos
komplikaciéit meg lehetne el6zni, keve-
sebb lenne az elvesztett betegek szama
ecbben a stidiumban. Az alapbetegség
kezelésének is els@sorban a kompenzilt
cirrhosisban van kedvezd hatdsa. A dekom-
penzalt HCV-cirrhosisos betegek 40-60%-
dnak az allapota a virus eradikdlasa (tartos
virolégiai valasz, SVR) esetén sem javul,
vagy éppen rosszabbodik. A cirrhosis pro-
inflammatiés dllapot: a patogénasszocidlt
molekuldris mintizatok (PAMP), a sejtka-
rosodasbdl szirmaz6 molekulik (DAMP),
az apoptozis és a nekroézis altal indukélt
immunaktivitds, a gyulladasos citokinek és
chemokinek felszaporodasa a 1égzési-kerin-
gési rendszer és az extrahepaticus szervek
funkciézavarat is okozzik, f6ként dekom-
penzilt cirrhosisban.

Az albumin nemcsak kolloidozmotikus,
plazmavolument noével§ hatdst, de antioxi-
déns is (szabad cisztein része koti a toxikus
szabad gyokoket, vasat): inaktivilja az en-
dotoxinokat, néveli a glutationraktdrat,

cirrhosis

csokkenti a neutrofilek adhézidjit és az ér-
permeabilitist, javitja az endothelkdroso-
dést, inaktivalja a tromboxdnt, koti az ara-
chidonsavat. Cirrhosisban az alacsony (35
g/l alatti) albuminszint rossz prognozist
jelez. Az albumin strukturilis viltozasokon
is dtmegy cirrhosisban, és csokken az onco-
ticus hatdsa.

Az albuminpétlds indikiciéja cirrhosis-
ban a paracentesis indukélta keringési zavar
megel8zése, a veseelégtelenség, illetve a
spontan bakteridlis peritonitis (SBP). A
plazmavolumen-expanzié néveli a periféri-
as vascularis rezisztenciat, helyredllitja a
szivkontraktilitist, az albumin megkoti a
keringé prosztaglandint, javitja az endo-
thelfunkciét, ily médon tébb célponton is
kedvez§ hatdst fejt ki dekompenzilt cirrho-
sisban. A két éven at hetente, majd kéthe-
tente adott 25 g albumin nem javitotta a
talélést 20 hénapos kovetés alatt, de csok-
kent a hospitalizciés igény. Masik vizsga-
latban 84 hoénapos albuminkezelés esetén
megndtt a talélés.

Az tn. ANSWER-tanulmanyban 431 as-
citeses cirrhosisos beteg napi 200 mg spiro-
nolakton és 25 mg furoszemid mellett 40 g
albumint kapott hetente 2-szer két hétig,
majd hetente egyszer 18 hoénapig vagy a
transzplanticiéig (TX). A mortalitis 38%-
kal, a paracentesisigény 54%-kal csokkent,
és mérséklédott az SBP, a vesefunkcid-zavar
és a hospitalizicié gyakorisiga és a kérhazi
tartézkodds idStartama. Mdsok 20 g albu-
mint adtak 2-szer hetente, a 24 hoénapos
mortalitds csokkent a kontrollhoz képest.

A MACHT-vizsgilatban a vérdlistin
1év6 cirrhosisos betegek 15 naponta kaptak
40 g albumint, napi 15-30 mg midodrin
mellett. Ezek a betegek stlyosabb éllapota-
ak voltak, mint az ANSWER-tanulmany-
ban, magasabb transzplanticiés arinnyal,
vardlistan valé rovidebb tartézkodassal.
Nem valtozott a betegek albuminszintje,
ami az ANSWER-tanulminyban 0,8 g%-
kal nétt.

A szerz8k — bar e tekintetben még szi-
mos kérdést tisztdzandénak tartanak — a
hosszt tava albuminpétlds kedvez8 hatasat
megalapozottnak tekintik, és javasoljik de-
kompenzilt cirrhosisban a stlyos komplika-
cidk megel8zése céljabol.
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