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Bevezetés: A szerz6k 30 év tapasztalatait ismertet$ kozleménye 6ta nem jelent meg Gjabb tanulmdny a malignus he-
matolégiai betegségek hazai incidencidjarél. Célkitiizés: A Philadelphia-negativ krénikus myeloproliferativ betegsé-
gekre vonatkoz6 megyei epidemiolégiai adatok részletes elemzése. Mddszer: A szerz8k a Szabolcs-Szatmér-Bereg
megyei leukaemia/lymphoma regiszterben 33 év alatt (1983. janudr 1. és 2015. december 31. kozott) 4523 Gjonnan
felismert, malignus hematolégiai megbetegedésben szenvedd, megyéjiikben €16 felndtt beteg adatait rogzitették.
A 4523 beteg kozott 255 polycythaemia verds, 102 primer myelofibrosisos és 331 essentialis thrombocythaemids
fordult el8. Eredmények: A polycythaemia vera és az essentialis thrombocythaemia megyei incidencidja emelkedd
tendencidt mutat, a teljes vizsgalati id6szakra vonatkozdan 1,35, illetve 1,75, a myelofibrosisé 0,54,/100 000 lakos/
év, utobbi elSfordulasi gyakorisiga az évek soran kissé csokkent. A férfi:né ardny polycythaemidban 1,0:1,0, myelofib-
rosisban 1,0:0,96, essentialis thrombocythaemiiban 1,0:1,55, ez utébbiban néi dominancia észlelhet§. A medidn
életkor mindhdrom betegcesoportban csaknem azonos, az els§ kettében 65 (21-95), illetve 65,5 (33-84) év, a har-
madikban 65 (19-85) év. A megyében két olyan telepiilést taldltak, ahol a megyei dtlaghoz (1,22) viszonyitva statisz-
tikailag szignifikinsan nagyobb volt az ezer lakosra jutd betegek szima. Familidris eseteikben a masodik és a harmadik
generdcidban jelentkezd betegség minden esetben fiatalabb életkorban manifesztilédott, mint az els6ben, az antepo-
zicié (anticipdcié) dtlagos mértéke 22 év volt. Kovetkeztetés: Az ismertetett epidemiolégiai sajatossigok 1ényegében
megfelelnek az irodalmi adatoknak. Orv. Hetil., 2017, 158(15), 572-578.

Kulcsszavak: Philadelphia-negativ krénikus myeloproliferativ korképek, polycythaemia vera, primer myelofibrosis,
essentialis thrombocythaemia, incidencia, életkor és nemek szerinti megoszlds, teriileti eloszlds, familiaritds, tarsulds
carcinomdval, Szabolcs-Szatmér-Bereg megye

Epidemiologic features of Philadelphia-negative chronic myeloproliferative
disorders in Szabolcs-Szatmar-Bereg county, Hungary

Analysis of data of & 33-year period

Introduction: In their previous work, the authors reported findings from 30 years on the incidence of hematological
malignancies in Szabolcs-Szatmar-Bereg county, Hungary. Until now there are no other studies on this topic availab-
le in Hungary. Asm: Detailed analysis of epidemiologic features of patients with Philadelphia-negative chronic mye-
loproliferative disorders was carried out. Method: During a 33-year period (between January 1, 1983 and December
31,2015) 4523 adult patients with hematologic malignancies were recorded in the leukaemia/lymphoma registry of
Szabolcs-Szatmir-Bereg county. Among them, 255 patients with polycytaemia vera, 102 with primary myelofibrosis,
and 331 with essential thrombocytaemia were registered. Results: The incidence of polycythaemia vera and essential
thrombocythaemia in Szabolcs-Szatmar-Bereg county showed an increasing tendency, with an overall incidence rate
of 1.35 and 1.75,/100 000 inhabitants/year, respectively; while the incidence of primary myelofibrosis decreased in
the course of years (0.54,/100 000 inhabitants/year). In cases of polycythaemia vera and primary myelofibrosis the
male:female ratio was found to be equal, however essential thrombocythaemia showed a female dominance. The
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mean age of patients with polycythaemia vera was 65 (21-95) years, similar to essential thrombocythaemia with 65
(19-85) years, and to primary myelofibrosis with 65.5 (33-84) years. There were only two villages found in this
county where the occurrence of patients with Philadelphia-negative chronic myeloproliferative disorders per one
thousand inhabitants was significantly higher, than the average (1.22). In every familial cases of these, the manifesta-
tion of the disease in the second and the third generations became ecarlier than in the first genetration. The perceived
average degree of the anteposition (anticipation) was found to be 22 years. Conclusion: The epidemiologic features
of Philadelphia-negative chronic myeloproliferative disorders in Szabolcs-Szatmar-Bereg county are essentially similar
to data published in the literature.

Keywords: Philadelphia-negative chronic myeloproliferative disorders, polycythaemia vera, essential thrombocythae-
mia, primary myelofibrosis, incidence rate, sex and age distribution, geographic distribution of patients, familiar
occurrence, associated malignancies, Szabolcs-Szatmar-Bereg county
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Roviditések

ALL = akut lymphoid leukaemia; AML = akut myeloid leukae-
mia; CLL = krénikus lymphoid leukaemia; CML = krénikus
myeloid leukaemia; CMPD = kronikus myeloproliferativ kor-
kép; ET = essentialis thrombocythaemia; HCL = hajas sejtes
leukaemia; LPD = lymphoproliferativ korkép; MF = primer
myelofibrosis; MH = Hodgkin-kér; MM = myeloma multiplex;
NHL = non-Hodgkin-lymphoma; Ph-neg. = Philadelphia-ne-
gativ; PV = polycythaemia vera

A Philadelphia-negativ krénikus myeloproliferativ neo-
plasia regiszter [ 1] magyarorszigi 1étrehozasira irinyuld
torekvések jelzik, hogy hazankban is feltimadt az érdek-
16dés a hematoldgiai betegellatast, kiilonosen pedig a
jaroébeteg-ellatast komolyan igénybe vevé ezen betegsé-
gek irdnt. Ez utébbira példaként sajat, 2015. évi adatain-
kat emlitjilk: osztilyunk hematolégiai szakrendelésein
2015-ben megfordult 9548 beteg kozil 1163 (12,18%)
ebbe a betegcsoportba tartozott. A Philadelphia-negativ
(Ph-neg.) krénikus myeloproliferativ kérképek (CMPD-k)
hazai incidencidjara vonatkozé megbizhaté adatokkal
nem rendelkeziink [2]. Szervezett orszagos felmérésre
napjainkig nem kerdlt sor, igy a valés hazai helyzetet
nem ismerjiik. A malignus hematolégiai betegségek, ko-
z6ttiik a Ph-neg. CMPD-k Szabolcs-Szatmar-Bereg me-
gyei incidencidjat és az incidencia évek sordn tapasztalt
valtozasat az 1983 és 2012 kozott eltelt 30 év alatt re-
gisztralt kozel négyezer beteg adatait elemezve 2013-
ban ismertettitk [3]. Jelenlegi munkinkban a Ph-neg.
CMPD-k 33 éves megfigyelési id6szakra vonatkozé me-
gyei epidemiolégiai jellemza6it (incidencia, nemek kozot-
ti arany, életkori sajitossigok, teriileti megoszlas, famili-
aritds, carcinomdval torténé tdrsulds) mutatjuk be,
tapasztalatainkat 6sszevetve az irodalmi adatokkal.

Moébdszer

A Szabolcs-Szatmar-Bereg megyei leukaemia/lympho-
ma regiszterben 33 év alatt (1983. januar 1. és 2015.
december 31. kozott) 4523 Gjonnan felismert, malignus
hematoldgiai megbetegedésben szenvedd, megyénkben
lako felnétt beteg adatait rogzitettiik. A diagndzis meg-
allapitasa mindig az adott idGszakban érvényes diagnosz-
tikus kritériumok alapjan tortént. Adatgy(jt6 munkank
soran csak az egyértelml hematoldgiai malignitisokat
vettiik figyelembe, a regisztralt kérképek kozott ,,meg-
el6z6 allapotok” (myelodysplasias szindréma, monoklo-
nalis B-sejtes lymphocytosis, meghatarozatlan jelent&sé-
gl monoklonalis gammopathia) nem szerepelnek.

A 4523 beteg kozott 688 Ph-neg. CMPD fordult el
(a regisztriltak 15,2%-a): 255 polycythaemia vera (PV),
102 primer myelofibrosis (MF) és 331 essentialis throm-
bocythaemia (ET).

Korabbi munkainkhoz hasonléan az incidencia kifeje-
zést jelenleg is kovetkezetesen myers incidencia (crude
incidence) értelemben haszniljuk, azaz a 100 000 lakos-
ra juté évi 0j esetek szamat értjiik alatta (4 eset,/100 000
lakos/év). Sem a lakossag életkori megoszlasahoz igazi-
tott (age-adjusted /age-specific), sem pedig nemek sze-
rinti megoszlasat figyelembe vevd (sex-adjusted, sex-spe-
cific, gender-specific) értékekkel nem dolgozunk [3].
Statisztikai szimitdsaink soran az alternativ ismérvek re-
lativ gyakorisiganak a kiilonbsége modszert alkalmaztuk.

Eredmények

Alralinos epidemioldgini adatok

A Ph-neg. CMPD-k incidencidja a teljes megfigyelési
id&szakra vonatkoztatva 3,64 4j eset/100 000 lakos/év
(a PV incidencidja 1,35, az MF-¢ 0,54, az ET-¢ 1,75).
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1. tablazat Az egymist kovetd hirom 11 éves periddusban regisztrilt bete-
gek szdma és az egyes korképek incidencidja

Ph-neg. | Betegek szima

CMPD | (zédrdjelben az adott Ph-neg. CMPD incidencidja)

rv 60 (0,95) 82 (1,30) 113 (1,80) [255(1,35)

MF 35 (0,56) 39 (0,62) 28 (0,45) 102 (0,54)

ET 3(0,05) 122 (1,94) |206(3,27) |[331(1,75)

Vizsgalt |1983-1993 |1994-2004 |2005-2015 |[1983-2015

id6szak

Az évente felismert j Ph-neg. CMPD-k dtlagos szama
20,8 (7,7 PV, 3,1 MF és 10,0 ET). Miutin a széban
forgd koérképek évenkénti eléfordulasi gyakorisiga a 33
év sordn olykor jelent&sen valtozott, célszertinek lattuk
az incidenciaértékek tobb részletben torténd elemzését
is. A 33 éves megfigyelési id6t harom 11 éves periédusra
bontva az egyes idészakokban regisztrilt betegek szamat
és az adott kérkép incidencidjat az 1. tablazatban ismer-
tetjiik.

A férfiak és a n6k ardnya PV-ben és ME-ben lénye-
gében azonos, PV-ben 127 férfi és 128 né (férfi:né
1,0:1,0), MF-ben 52 férfi és 50 n6 (férfi:nd = 1,0:0,96
ET-ben néi dominancia figyelhetd meg (130 férfi és 20
nd, férfi:né = 1,0:1,55).

A medidn életkor mindhirom betegcsoportban csak-
nem azonos, PV-ben 65 (21-95), MF-ben 65,5 (33—
84), ET-ben 65 (19-85) év. PV-ben a diagndzis idején
13 beteg (5,1%) volt 40 éves vagy anndl fiatalabb, MF-
ben csupdn két 40 évnél fiatalabb beteggel talilkoztunk
(2,0%), ET-ben a 40 éves vagy anndl fiatalabb betegek
szdma 35 (10,6%) volt.

),
1

A betegek lakobely szerinti,
teviileti eloszliasn

A 688 beteg megyénk 145 telepiilésérél adédott Ossze.
Kozilik 178 beteg (25,9%) a megye lakossiginak
21,3%-4at kitevé Nyiregyhaza lakosa.

Familiaritds

A 33 év alatt megyénkben 15 csaldd esetében tapasztal-
tuk Ph-neg. CMPD-k csalidon beliili halmozéddsat, ami
két hirmas tarsulds miatt Osszesen 31 beteget érintett.
(Egy PV-s beteg betegségét az adatgydjtés kezdete elbtti
id6ben ismerték fel, ezért a regiszterben nem szerepel,
csupdn a familiaritds szempontjabol vettiik figyelembe.)
A Ph-neg. CMPD-s betegek 4,7%-4ban tapasztaltunk te-
hat familiaris megjelenést. Az egyes csalddon beliili tarsu-
lasokra vonatkozé fontosabb adatokat a 2. tablazatban
mutatjuk be.
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2. tablazat Familidris Ph-neg. CMPD-s escteink (a betegek rokonsagi kap-
csolata, életkora betegségiik felismerésekor, a Ph-neg. CMPD

megnevezése s felismerésének éve)

A betegek
rokonsigi kapcsolata életkora (év)  betegsége betegsége
(neme) felismerésének
cve

Anya 56 rv 1985
Lednya 55 PV 2004
Anya 52 rv 2007
Lednya 30 v 2005
Testvér (férfi) 68 rv 1993
Testvér (ng) 35 PV 1978*
Testvér (férfi) 72 rv 2000
Testvér (ng) 62 rv 1997
Testvér (nd) 50 1uY% 1990
Apa 76 ET 2014
Fia 49 ET 2015
Anyai nagyanya 64 1Y% 1990
Unoka (né) 43 v 2012
Unoka (férfi) 39 ET 2010
Anyai unokatestvér (ng) 52 v 2000
Anyai unokatestvér (nd) 52 ET 2004
Anya 70 AML 1984
Lednya 66 1Y% 2009
Anya 69 rv 2002
Lednya 21 ALL 1984
Apa 43 ET 1998
Lednya 19 AML 1993
Testvér (nd) 39 v 2012
Testvér (férfi) 50 CLL 2012
Anya 68 CLL 2003
Leanya 35 ET 2000
Apa 60 NHL 1999
Leanya 38 ET 2006
Apai unokatestvér (né) 17 NHL 2000
Apai unokatestvér (férfi) 45 ET 2007
Anya 33 MF 1990
Leanya 17 MH 1996

*1983 elbtti diagnézis, ezért a regiszterben nem szerepel.

Ph-neg. CMPD-F és carcinoma tarsulisa

Ph-neg. CMPD-k és carcinoma tarsulasat 40 beteg ese-
tében észleltiik, a 688 beteg 5,8%-dban (a carcinomak
kozott basalioma nem szerepel). PV-s betegeink kozott
18 carcinomit regisztraltunk (a PV-k 7,1%-dban), 10
esetben a PV volt az els§ tumor, a carcinoma madsodik
daganatként jelentkezett (szekunder carcinoma), hét
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esetben a PV masodik tumor volt (szekunder PV), egy-
idejdi tarsuldst egy beteg esetében tapasztaltunk. (Egy-
idejlinek akkor tekintettiik a tarsulast, ha a két betegség
felismerése kozott fél év vagy anndl révidebb id6 telt el.)
MEF-ben 6t betegben fordult el carcinoma (az MF-ek
4,9%-4ban), valamennyi egyideji tarsulds volt. ET-s bete-
gekben 17 esetben fordult el§ carcinoma (az ET-k 5,1%-
aban), 10-ben a carcinoma masodik daganatként (sze-
kunder carcinoma) jelentkezett, 6t esetben a carcinoma
volt az elsé tumor, az ET a masodik malignitas (szekun-
der ET), egyidejii tarsulast két esetben tapasztaltunk.
A 20 szekunder tumor kozott a leggyakrabban, 6t-6t
esetben szekunder horgé-, illetve vastagbél /végbél car-
cinomdval talalkoztunk.

Ph-ney. CMPD-k és egyéb hematologini
malignitiasok tarsulasn

Hét beteg esetében (a betegek 1,0%-dban) a Ph-neg.
CMPD egyéb hematoldgiai malignitassal tarsult. Adatai-
kat a 3. tablizatban mutatjuk be.

Megbeszélés

Mounlard és mtsai szerint a Ph-neg. CMPD-k epidemio-
logiajaval foglalkozé kozlemények meglehetSsen ritkdk,
emiatt a redlis helyzet megitéléséhez egyidejiileg tobb
szerzG adatait célszerd figyelembe venni. Kiilondsen igaz
ez az incidencidra vonatkozéan. Munkajukban 2000. ja-
nuéar 1. és 2012. december 6. kozott angol vagy francia
nyelven publikalt tizenhat tanulmany eredményeit ele-
mezték. Valamennyi felmérés eurdpai unids orszagokban
tortént kiillonbozé rakregiszterek és elektronikus adatbé-
zisok adatainak a feldolgozisa révén. Az attekintett ti-
zenhat koézlemény incidenciaértékei jelentSsen eltértek
egymastol, a PV incidencidja 0,4-2,8, az ME-¢ 0,1-1,0,
az ET-é 0,38-1,7 kozott ingadozott [4]. Tobb mas eu-
ropai felmérés adatait is figyelembe véve feltételezziik,
hogy a valés hazai helyzetet az emlitett incidenciaértékek
atlaga kozelitheti meg legjobban [5-10]. A Ph-neg.
CMPD-k kozill a PV és az MF megyei incidencidja
(PV:1,35; MEF: 0,54) jol egyezik a kozolt értékek atlaga-
val, az ET incidencigja (1,75) viszont jelentésen megha-
ladja azt.

Némi meglepetéssel tapasztaltuk, hogy az egyik nagy
eurdpai tanulmanyban a kelet-eurépai régié orszagait
csak Csehorszdg, Lengyelorszag és Szlovikia képviselte,
s koziiltik is csupdn a szlovak adatok timaszkodtak orsza-
gos adatgytjtés (feltehetSen rakregiszter) eredményeire
[6]. Ezért is orvendetes a bevezetSben emlitett hazai
Ph-neg. CMPD regiszter létrehozdsa [1]. Remélheten
néhany év mulva az Gjabb eurépai tanulminyok mér en-
nek az adatait is figyelembe fogjak venni.

Amint az 1. tablizatbol kittinik, a PV incidencidja a
megfigyelési idészak elsé harmadaban 0,95, a médsodik-
ban 1,30, a harmadikban pedig 1,80 volt, ami a PV gya-
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korisaganak folyamatos novekedésére utal. MF esetében
az utolsé 11 évben az addig alig valtoz6 el6fordulasi
gyakorisig mérsékelt csokkenését tapasztaltuk (az egyes
peribdusokban az incidencia 0,56, 0,62, illetve 0,45
volt). Az els6é megfigyelési id&szak (1983-1993) kifeje-
zetten alacsony ET-incidencidja (0,05) egyértelmien
technikai okokkal magyarizhaté (a thrombocytaszam
meghatdrozasa ugyanis az 1980-as években még nem
tartozott megyénkben a ,,rutin” laboratériumi vizsgala-
tok kozé). A masodik idGszakban az incidencia (1,94)
mérsékelten, a harmadikban pedig mar jelentGsen meg is
haladta (3,27) a kozolt értékeket [4, 5, 7-9]. Az ET
utébbi években tapasztalt gyakoribba valasihoz kétség-
telentl hozzdjirult a diagnosztikus kritériumok valto-
zasa, nevezetesen a thrombocytaszam hatarértékének
450 x 10°/1-re csokkenése is [11]. Valoszin( az is, hogy
az utobbi években mar rutinszerien végzett JAK2-
CALR- és MPL-mutacio-keresésnek a korai vagy kétes
esetek igazolasa révén ugyancsak lehet szerepe az el6for-
dulas gyakoribba valasiban, mindezek ellenére, mint mar
korabbi kozleményilinkben is emlitettiik, feltételezziik,
hogy a PV- és az ET-incidencia fokozatos novekedése
valés, nem csupdn litszélagos gyakorisignovekedést tiik-
r6z [3]. Az MF incidencidjanak az id6k folyamdn beko-
vetkez§ valtozasira utalé irodalmi adatokat tovdbbra
sem talaltunk.

A PV és az MF a férfiak és a n6k kozott megyénkben
lényegében azonos gyakorisaggal fordult el6, az irodalmi
adatok tobbsége ezzel szemben valtozé mértékd férfi
talsalyra utal [4, 6-10, 12]. Az ET-ben észlelt n6i domi-
nancia (férfi:né = 1,0:1,55) megfelel a nemzetkozi ta-
pasztalatoknak [4, 7,9, 10, 12].

Misok megfigyeléseihez hasonl6an a Ph-neg. CMPD-k
dontd tobbsége megyénkben is az idGskor betegsége [4,
7,8, 12]. Regisztralt betegeink medidn életkora PV-ben
65,0, ME-ben 65,5, ET-ben 65,0 év, a 40 év alatti bete-
geink ardnya a betegség felismerésekor ET-ben tobb
mint kétszerese (10,3%) a PV-ben (4,7%) és Otszorose az
ME-ben (2,0%) tapasztaltnak. Irodalmi adatok szerint

3. tablazat | Ph-neg. CMPD-k és egyéb hematoldgiai malignitisok tdrsuldsa
Beteg Ph-neg. CMPD Térsult hematolbgiai
malignitds
neme sziiletési megneve- felismeré- megnevezése felismeré-
éve zése sének éve sének éve
Férfi 1952 1Y 2006 CML 2010
Né 1921 PV 2002 CLL 2003
Férfi 1945 1Y% 2012 CLL 2012
Férfi 1914 rv 1984 NHL 1985*
N6 1932 MEF 1997 NHL 1997
Férfi 1940 MEF 2001 HCL 2003
N6 1942 ET 2004 Plasmocytoma 2002

(vert. cerv.)

*1990-ben vesecarcinoma.
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MEF-ben a diagnézis megallapitisa idején az 50 évesnél
fiatalabb betegek ardnya nem éri el a 20%-ot [12, 13].
A betegeink korében észlelt 8,8%-os arany ezzel jOl egye-
zik.

A Ph-neg. CMPD-k teriileti eloszlisa [ényegében az
egyes telepiilések lélekszamanak megfelel6en alakult.
Mindossze két olyan telepiilést taldltunk, amelyben a
megyei atlaghoz (1,22) viszonyitva statisztikailag szig-
nifikinsan nagyobb volt az ezer lakosra juté Ph-neg.
CMPD-k szama: Kallésemjén (3,06, p<0,05), lakosainak
szama 3600, az cl6fordult 11 beteg diagndzis szerinti
megoszlasa: PV: kett6, MF: harom, ET: hat, valamint
Nyirtét (6,36, p<0,05), lakossigszama 1100, a regiszt-
ralt hét betegbdl 6t PV-s, két ET-s volt. A statisztikai
szignifikancia hatarat éppen elérd kiilonbségeknek valo-
szintileg nincs bioldgiai jelentésége, a hasonld részletes-
séggel koriabban feldolgozott adataink szerint sem az
AML, sem az MM gyakorisaiga nem haladta meg egyik
kozségben sem a megyei dtlagot [ 14, 15].

A familiaris Ph-neg. CMPD-k elemzése sordn érdemes
kiilonbséget tenni az azonos, illetve a kiillonb6z6 Ph-neg.
CMPD-k familiaris el6forduldsa, valamint az olyan be-
tegségtarsulasok kozott, amelyekben valamilyen Ph-neg.
CMPD egyéb hematolégiai malignitissal tirsul. Me-
gyénkben a 15 csalddon beliili tirsulds koziil négyben a
PV familidris megjelenését tapasztaltuk, a négy csalad
kozil egyben hiarom PV-s beteg fordult el§. ET-ET tar-
sulassal egy, PV-ET tarsuldssal két csalad esetében talal-
koztunk, koziiliik az egyik harmas tarsulas volt (két PV-s
és egy ET-s beteg). A tovibbi nyolc érintett csalidban
egy-egy Ph-neg. CMPD (hirom esetben PV, négyben
ET, egyben MF) egyéb hematolégiai malignitissal
(AML, ALL, CLL, MH, NHL) tirsult. A familidris meg-
jelenés Osszesen 31 beteget érintett (4,7%), ami elmarad
ugyan a Rumi kozleményében ismertetett 7,6%-0s gya-
korisagtél [16], ennek ellenére figyelmet érdemel, jelzi a
Ph-neg. CMPD-k kialakuldsinak fokozott kockizatit a
PV-s, MF-es és ET-s betegek kozvetlen csaladtagjai ko-
rében [12].

A familidris CMPD-k genetikai hatterével kapcsolatos
ismereteket illetGen Demeter és misai részletes irodalmi
attekintésére utalunk [17]. A kérdéssel foglalkozé6 Gjabb
kozlemények kozil a terjedelem korlitai miatt csupdn
néhdnyat emlitiink [18-22]. Genetikai vizsgalatokra be-
tegeink esetében nem keriilt sor.

A malignus hematolégiai kérképek familidris megjele-
nése soran a masodik és a harmadik generaciéban (gyer-
mekben, illetve unokiban) jelentkez6 betegség tobbnyi-
re joval fiatalabb életkorban manifesztilédik, mint a
szlld, illetve a nagysziil6 betegsége [23]. A méasodik és a
harmadik genericiéban fiatalabb korban jelentkezé be-
tegség (antepozicid /anticipicid) irodalmi adatok szerint
familidris Ph-neg. CMPD-k esetében is megfigyelhetd
[24, 25]. Ezt tapasztaltuk sajat eseteinkben is, miutin a
masodik (és a harmadik) generaciéban jelentkez6 beteg-
ség minden esetben fiatalabb életkorban manifesztald-
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dott, mint az elsé generaciéban. Az antepozicié mértéke
atlagosan 22 évnek adddott.

Ph-neg. CMPD és carcinoma tarsulasaval kapcsolatos
megfigyeléseink eredményeit nehéz dsszevetni az irodal-
mi adatokkal, miutin a koézlemények tobbsége tigabb
értelemben vett szekunder malignitisok elGforduldsardl
szamol be, a carcinomakon kiviil ide sorolva az AML-t és
az LPD-ket is. Marcheselli és misai tobb friss kozlemény
adatait elemezve megallapitjak, hogy PV-s és ET-s bete-
gek esetében — az atlagpopulicibhoz viszonyitva — na-
gyobb a szekunder malignitisok (carcinoma, AML ¢és
LPD) kialakulasanak a kockizata, valamint, hogy a sze-
kunder malignitasok kialakuldsa nagy valdszintséggel
fiiggetlen az alkalmazott kezeléstSl [26]. Taldlhatok
ugyanakkor olyan kézlemények is, amelyek szerint a Ph-
neg. CMPD-ben szenved6k kozott a nem hematologiai
szekunder malignitisok incidencidja dnmagaban is na-
gyobb, mint az egészséges populaciéban [27, 28]. Tébb
felmérés szerint a Ph-neg. CMPD-ben szenved&k kozott
mar a diagnézis feldllitdsa idején nagyobb a carcinoma
incidencidja, mint az atlagnépességben [29, 30]. Irodal-
mi adatok arra utalnak, hogy a nem melanoma tipusa
bérrikok incidencidja PV-ben és ET-ben nagyobb, mint
az atlagpopulaciéban [31]. Betegeink kozott mindossze
egy PV-s betegben fordult el szekunder bérrakként a
bér planocellularis carcinomdja. (Meg kell azonban je-
gyezniink, hogy a basaliomdt — a szerz6k tobbségével
cllentétben — nem vettiik figyelembe a carcinomak el6-
fordulasanak a megitélésekor.)

Ph-neg. CMPD-k és egyéb hematoldgiai malignitasok
egyidejd vagy egymidst kovetS megjelenését hét beteg
esetében tapasztaltuk, utalunk a 3. t@blazatra. A hét be-
teg koziil egyben a PV felismerése utin négy évvel CML
igazolodott [32]. A két PV-CLL tarsulas egyikét korab-
ban mdr szintén ismertettiik [33]. Ph-neg. CMPD és
CLL (ritkibban monoklondlis B-sejtes lymphocytosis)
tarsuldsira Gjabb irodalmi adatok is utalnak [34-38].
Masarova és mitsai az MD Anderson Cancer Center
(Houston, Amerikai Egyesiilt Allamok) 1960-2014 ko-
zotti betegdokumenticidjit attekintve 9866 Ph-neg.
CMPD-s beteg koziil 34 esetben (0,3%) tapasztaltak
Ph-neg. CMPD ¢és LPD tdrsuldsat [38]. Megyénkben a
33 év alatt észlelt Ph-neg. CMPD-LPD tarsulas (hat
eset) gyakorisiga (0,9%) ennél nagyobbnak bizonyult.

Kovetkeztetések

A tobb mint hirom évtizedet felolelS idSszakra vonatko-
26 epidemioldgiai felmérések nemzetkozi viszonylatban
is ritkak. A 33 év alatt regisztralt 688, Ph-neg. CMPD-
ben szenvedd beteg adatainak részletes feldolgozasa so-
rin bebizonyosodott, hogy ¢ betegségek megyei inci-
dencidja a 33 év atlagit tekintve 1ényegében megfelel a
kozleményekben ismertetett eurdpai és észak-amerikai
értékek atlaginak. A PV és az ET gyakorisigdnak — mds
orszigokhoz hasonlé — folyamatos novekedése miatt a
megfigyelési idGszak utolsé harmadiban a megyei inci-
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denciaértékek mar kozelitik, illetve meg is haladjak a leg-
magasabb kozolt értékeket. Mindezek alapjan tgy itéljiik
meg, hogy a Ph-neg. CMPD-k megyei incidencidja az
orszag egészére érvényes és iranyado lehet, adott esetben
hazai munkdkban hivatkozasi alapul is szolgalhat.

Betegeink nemek szerinti megoszlisa és életkori saja-
tossdgai is megfelelnek a nemzetkdzi adatoknak. A be-
tegségek lakohely szerinti, teriileti eloszlasit illetéen je-
lent&sebb egyenetlenség nem mutatkozott. Familidris
escteinkben a mdasodik (vagy harmadik) genericidéban
jelentkez8 betegség megyénkben is minden esetben fia-
talabb életkorban manifesztalédott, mint az elsé genera-
ciéban, az antepozicié atlagos mértéke 22 év volt.

A Ph-neg. CMPD-khez tarsult carcinomak fele
(20,/40) szekunder carcinoma volt, az elsé malignitds
kezelése és a masodik kialakuldsa kozotti ok-okozati 0sz-
szefiiggést nagy nemzetkozi felmérések sem tudtik ed-
dig igazolni. A Ph-neg. CMPD-k egyéb hematoldgiai
malignitdsokkal torténd — irodalmi adatok szerint ritka —
tarsulasat megyénkben hét esetben tapasztaltuk.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztis: A kozlemény Osszeallitisiban
és megirasiban mindkét szerzé részt vett. A cikk végle-
ges valtozatit a szerzSk elolvastak és jévahagytak.

Erdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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