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Bevezetés: A szerzők 30 év tapasztalatait ismertető közleménye óta nem jelent meg újabb tanulmány a malignus he-
matológiai betegségek hazai incidenciájáról. Célkitűzés: A Philadelphia-negatív krónikus myeloproliferativ betegsé-
gekre vonatkozó megyei epidemiológiai adatok részletes elemzése. Módszer: A szerzők a Szabolcs-Szatmár-Bereg 
megyei leukaemia/lymphoma regiszterben 33 év alatt (1983. január 1. és 2015. december 31. között) 4523 újonnan 
felismert, malignus hematológiai megbetegedésben szenvedő, megyéjükben élő felnőtt beteg adatait rögzítették. 
A 4523 beteg között 255 polycythaemia verás, 102 primer myelofibrosisos és 331 essentialis thrombocythaemiás 
fordult elő. Eredmények: A polycythaemia vera és az essentialis thrombocythaemia megyei incidenciája emelkedő 
tendenciát mutat, a teljes vizsgálati időszakra vonatkozóan 1,35, illetve 1,75, a myelofibrosisé 0,54/100 000 lakos/
év, utóbbi előfordulási gyakorisága az évek során kissé csökkent. A férfi:nő arány polycythaemiában 1,0:1,0, myelofib-
rosisban 1,0:0,96, essentialis thrombocythaemiában 1,0:1,55, ez utóbbiban női dominancia észlelhető. A medián 
életkor mindhárom betegcsoportban csaknem azonos, az első kettőben 65 (21–95), illetve 65,5 (33–84) év, a har-
madikban 65 (19–85) év. A megyében két olyan települést találtak, ahol a megyei átlaghoz (1,22) viszonyítva statisz-
tikailag szignifikánsan nagyobb volt az ezer lakosra jutó betegek száma. Familiáris eseteikben a második és a harmadik 
generációban jelentkező betegség minden esetben fiatalabb életkorban manifesztálódott, mint az elsőben, az antepo-
zíció (anticipáció) átlagos mértéke 22 év volt. Következtetés: Az ismertetett epidemiológiai sajátosságok lényegében 
megfelelnek az irodalmi adatoknak. Orv. Hetil., 2017, 158(15), 572–578. 

Kulcsszavak: Philadelphia-negatív krónikus myeloproliferativ kórképek, polycythaemia vera, primer myelofibrosis, 
essentialis thrombocythaemia, incidencia, életkor és nemek szerinti megoszlás, területi eloszlás, familiaritás, társulás 
carcinomával, Szabolcs-Szatmár-Bereg megye

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

Analysis of data of a 33-year period

Introduction: In their previous work, the authors reported findings from 30 years on the incidence of hematological 
malignancies in Szabolcs-Szatmár-Bereg county, Hungary. Until now there are no other studies on this topic availab-
le in Hungary. Aim: 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-Szatmár-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-Szatmár-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 earlier 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-Szatmár-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-Szatmár-Bereg county
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Rövidítések
ALL = akut lymphoid leukaemia; AML = akut myeloid leukae-
mia; CLL = krónikus lymphoid leukaemia; CML = krónikus 
myeloid leukaemia; CMPD = krónikus myeloproliferativ kór-
kép; ET = essentialis thrombocythaemia; HCL = hajas sejtes 
leukaemia; LPD = lymphoproliferativ kórkép; MF = primer 
myelofibrosis; MH = Hodgkin-kór; MM = myeloma multiplex; 
NHL = non-Hodgkin-lymphoma; Ph-neg. = Philadelphia-ne-
gatív; PV = polycythaemia vera

A Philadelphia-negatív krónikus myeloproliferativ neo-
plasia regiszter [1] magyarországi létrehozására irányuló 
törekvések jelzik, hogy hazánkban is feltámadt az érdek-
lődés a hematológiai betegellátást, különösen pedig a 
járóbeteg-ellátást komolyan igénybe vevő ezen betegsé-
gek iránt. Ez utóbbira példaként saját, 2015. évi adatain-
kat említjük: osztályunk hematológiai szakrendelésein 
2015-ben megfordult 9548 beteg közül 1163 (12,18%) 
ebbe a betegcsoportba tartozott. A Philadelphia-negatív 
(Ph-neg.) krónikus myeloproliferativ kórképek (CMPD-k) 
hazai incidenciájára vonatkozó megbízható adatokkal 
nem rendelkezünk [2]. Szervezett országos felmérésre 
napjainkig nem került sor, így a valós hazai helyzetet 
nem ismerjük. A malignus hematológiai betegségek, kö-
zöttük a Ph-neg. CMPD-k Szabolcs-Szatmár-Bereg me-
gyei incidenciáját és az incidencia évek során tapasztalt 
változását az 1983 és 2012 között eltelt 30 év alatt re-
gisztrált közel négyezer beteg adatait elemezve 2013-
ban ismertettük [3]. Jelenlegi munkánkban a Ph-neg. 
CMPD-k 33 éves megfigyelési időszakra vonatkozó me-
gyei epidemiológiai jellemzőit (incidencia, nemek közöt-
ti arány, életkori sajátosságok, területi megoszlás, famili-
aritás, carcinomával történő társulás) mutatjuk be, 
tapasztalatainkat összevetve az irodalmi adatokkal.

Módszer

A Szabolcs-Szatmár-Bereg megyei leukaemia/lympho-
ma regiszterben 33 év alatt (1983. január 1. és 2015. 
december 31. között) 4523 újonnan felismert, malignus 
hematológiai megbetegedésben szenvedő, megyénkben 
lakó felnőtt beteg adatait rögzítettük. A diagnózis meg-
állapítása mindig az adott időszakban érvényes diagnosz-
tikus kritériumok alapján történt. Adatgyűjtő munkánk 
során csak az egyértelmű hematológiai malignitásokat 
vettük figyelembe, a regisztrált kórképek között „meg-
előző állapotok” (myelodysplasiás szindróma, monoklo-
nális B-sejtes lymphocytosis, meghatározatlan jelentősé-
gű monoklonális gammopathia) nem szerepelnek. 

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

Korábbi munkáinkhoz hasonlóan az incidencia kifeje-
zést jelenleg is következetesen nyers incidencia (crude 
incidence) értelemben használjuk, azaz a 100 000 lakos-
ra jutó évi új esetek számát értjük alatta (új eset/100 000 
lakos/év). Sem a lakosság életkori megoszlásához igazí-
tott (age-adjusted/age-specific), sem pedig nemek sze-
rinti megoszlását figyelembe vevő (sex-adjusted, sex-spe-
cific, gender-specific) értékekkel nem dolgozunk [3]. 
Statisztikai számításaink során az alternatív ismérvek re-
latív gyakoriságának a különbsége módszert alkalmaztuk.

Eredmények

Általános epidemiológiai adatok 

A Ph-neg. CMPD-k incidenciája a teljes megfigyelési 
időszakra vonatkoztatva 3,64 új eset/100 000 lakos/év 
(a PV incidenciája 1,35, az MF-é 0,54, az ET-é 1,75). 
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Az évente felismert új Ph-neg. CMPD-k átlagos száma 
20,8 (7,7 PV, 3,1 MF és 10,0 ET). Miután a szóban 
forgó kórképek évenkénti előfordulási gyakorisága a 33 
év során olykor jelentősen változott, célszerűnek láttuk 
az incidenciaértékek több részletben történő elemzését 
is. A 33 éves megfigyelési időt három 11 éves periódusra 
bontva az egyes időszakokban regisztrált betegek számát 
és az adott kórkép incidenciáját az 1. táblázatban ismer-
tetjük.

A férfiak és a nők aránya PV-ben és MF-ben lénye-
gében azonos, PV-ben 127 férfi és 128 nő (férfi:nő = 
1,0:1,0), MF-ben 52 férfi és 50 nő (férfi:nő = 1,0:0,96), 
ET-ben női dominancia figyelhető meg (130 férfi és 201 
nő, férfi:nő = 1,0:1,55).

A medián életkor mindhárom betegcsoportban csak-
nem azonos, PV-ben 65 (21–95), MF-ben 65,5 (33–
84), ET-ben 65 (19–85) év. PV-ben a diagnózis idején 
13 beteg (5,1%) volt 40 éves vagy annál fiatalabb, MF-
ben csupán két 40 évnél fiatalabb beteggel találkoztunk 
(2,0%), ET-ben a 40 éves vagy annál fiatalabb betegek 
száma 35 (10,6%) volt.

A betegek lakóhely szerinti,  
területi eloszlása

A 688 beteg megyénk 145 településéről adódott össze. 
Közülük 178 beteg (25,9%) a megye lakosságának 
21,3%-át kitevő Nyíregyháza lakosa. 

Familiaritás

A 33 év alatt megyénkben 15 család esetében tapasztal-
tuk Ph-neg. CMPD-k családon belüli halmozódását, ami 
két hármas társulás miatt összesen 31 beteget érintett. 
(Egy PV-s beteg betegségét az adatgyűjtés kezdete előtti 
időben ismerték fel, ezért a regiszterben nem szerepel, 
csupán a familiaritás szempontjából vettük figyelembe.) 
A Ph-neg. CMPD-s betegek 4,7%-ában tapasztaltunk te-
hát familiáris megjelenést. Az egyes családon belüli társu-
lásokra vonatkozó fontosabb adatokat a 2. táblázatban 
mutatjuk be.

Ph-neg. CMPD-k és carcinoma társulása

Ph-neg. CMPD-k és carcinoma társulását 40 beteg ese-
tében észleltük, a 688 beteg 5,8%-ában (a carcinomák 
között basalioma nem szerepel). PV-s betegeink között 
18 carcinomát regisztráltunk (a PV-k 7,1%-ában), 10 
esetben a PV volt az első tumor, a carcinoma második 
daganatként jelentkezett (szekunder carcinoma), hét 

1. táblázat Az egymást követő három 11 éves periódusban regisztrált bete-
gek száma és az egyes kórképek incidenciája

Ph-neg. 
CMPD

Betegek száma  
(zárójelben az adott Ph-neg. CMPD incidenciája)

PV 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) 

Vizsgált 
időszak

1983–1993 1994–2004 2005–2015 1983–2015 

2. táblázat Familiáris Ph-neg. CMPD-s eseteink (a betegek rokonsági kap-
csolata, életkora betegségük felismerésekor, a Ph-neg. CMPD 
megnevezése és felismerésének éve)

A betegek

rokonsági kapcsolata 
(neme)

életkora (év) betegsége betegsége 
felismerésének 

éve 

Anya 56 PV 1985

Leánya 55 PV 2004

Anya 52 PV 2007

Leánya 30 PV 2005

Testvér (férfi) 68 PV 1993 

Testvér (nő) 35 PV 1978*

Testvér (férfi) 72 PV 2000

Testvér (nő) 62 PV 1997

Testvér (nő) 50 PV 1990

Apa 76 ET 2014

Fia 49 ET 2015

Anyai nagyanya 64 PV 1990

Unoka (nő) 43 PV 2012

Unoka (férfi) 39 ET 2010

Anyai unokatestvér (nő) 52 PV 2000

Anyai unokatestvér (nő) 52 ET 2004

Anya 70 AML 1984

Leánya 66 PV 2009

Anya 69 PV 2002

Leánya 21 ALL 1984

Apa 43 ET 1998

Leánya 19 AML 1993

Testvér (nő) 39 PV 2012

Testvér (férfi) 50 CLL 2012

Anya 68 CLL 2003 

Leánya 35 ET 2000 

Apa 60 NHL 1999

Leánya 38 ET 2006

Apai unokatestvér (nő) 17 NHL 2000

Apai unokatestvér (férfi) 45 ET 2007

Anya 33 MF 1990

Leánya 17 MH 1996

*1983 előtti diagnózis, ezért a regiszterben nem szerepel.
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esetben a PV második tumor volt (szekunder PV), egy-
idejű társulást egy beteg esetében tapasztaltunk. (Egy-
idejűnek akkor tekintettük a társulást, ha a két betegség 
felismerése között fél év vagy annál rövidebb idő telt el.) 
MF-ben öt betegben fordult elő carcinoma (az MF-ek 
4,9%-ában), valamennyi egyidejű társulás volt. ET-s bete-
gekben 17 esetben fordult elő carcinoma (az ET-k 5,1%-
ában), 10-ben a carcinoma második daganatként (sze-
kunder carcinoma) jelentkezett, öt esetben a carcinoma 
volt az első tumor, az ET a második malignitás (szekun-
der ET), egyidejű társulást két esetben tapasztaltunk. 
A  20 szekunder tumor között a leggyakrabban, öt-öt 
esetben szekunder hörgő-, illetve vastagbél/végbél car-
cinomával találkoztunk. 

Ph-neg. CMPD-k és egyéb hematológiai 
malignitások társulása

Hét beteg esetében (a betegek 1,0%-ában) a Ph-neg. 
CMPD egyéb hematológiai malignitással társult. Adatai-
kat a 3. táblázatban mutatjuk be.

Megbeszélés

Moulard és mtsai szerint a Ph-neg. CMPD-k epidemio-
lógiájával foglalkozó közlemények meglehetősen ritkák, 
emiatt a reális helyzet megítéléséhez egyidejűleg több 
szerző adatait célszerű figyelembe venni. Különösen igaz 
ez az incidenciára vonatkozóan. Munkájukban 2000. ja-
nuár 1. és 2012. december 6. között angol vagy francia 
nyelven publikált tizenhat tanulmány eredményeit ele-
mezték. Valamennyi felmérés európai uniós országokban 
történt különböző rákregiszterek és elektronikus adatbá-
zisok adatainak a feldolgozása révén. Az áttekintett ti-
zenhat közlemény incidenciaértékei jelentősen eltértek 
egymástól, a PV incidenciája 0,4–2,8, az MF-é 0,1–1,0, 
az ET-é 0,38–1,7 között ingadozott [4]. Több más eu-
rópai felmérés adatait is figyelembe véve feltételezzük, 
hogy a valós hazai helyzetet az említett incidenciaértékek 
átlaga közelítheti meg legjobban [5–10]. A Ph-neg. 
CMPD-k közül a PV és az MF megyei incidenciája 
(PV: 1,35; MF: 0,54) jól egyezik a közölt értékek átlagá-
val, az ET incidenciája (1,75) viszont jelentősen megha-
ladja azt.

Némi meglepetéssel tapasztaltuk, hogy az egyik nagy 
európai tanulmányban a kelet-európai régió országait 
csak Csehország, Lengyelország és Szlovákia képviselte, 
s közülük is csupán a szlovák adatok támaszkodtak orszá-
gos adatgyűjtés (feltehetően rákregiszter) eredményeire 
[6]. Ezért is örvendetes a bevezetőben említett hazai 
Ph-neg. CMPD regiszter létrehozása [1]. Remélhetően 
néhány év múlva az újabb európai tanulmányok már en-
nek az adatait is figyelembe fogják venni. 

Amint az 1. táblázatból kitűnik, a PV incidenciája a 
megfigyelési időszak első harmadában 0,95, a második-
ban 1,30, a harmadikban pedig 1,80 volt, ami a PV gya-

koriságának folyamatos növekedésére utal. MF esetében 
az utolsó 11 évben az addig alig változó előfordulási 
gyakoriság mérsékelt csökkenését tapasztaltuk (az egyes 
periódusokban az incidencia 0,56, 0,62, illetve 0,45 
volt). Az első megfigyelési időszak (1983–1993) kifeje-
zetten alacsony ET-incidenciája (0,05) egyértelműen 
technikai okokkal magyarázható (a thrombocytaszám 
meghatározása ugyanis az 1980-as években még nem 
tartozott megyénkben a „rutin” laboratóriumi vizsgála-
tok közé). A második időszakban az incidencia (1,94) 
mérsékelten, a harmadikban pedig már jelentősen meg is 
haladta (3,27) a közölt értékeket [4, 5, 7–9]. Az ET 
utóbbi években tapasztalt gyakoribbá válásához kétség-
telenül hozzájárult a diagnosztikus kritériumok válto-
zása, nevezetesen a thrombocytaszám határértékének 
450 × 109/l-re csökkenése is [11]. Valószínű az is, hogy 
az utóbbi években már rutinszerűen végzett JAK2-, 
CALR- és MPL-mutáció-keresésnek a korai vagy kétes 
esetek igazolása révén ugyancsak lehet szerepe az előfor-
dulás gyakoribbá válásában, mindezek ellenére, mint már 
korábbi közleményünkben is említettük, feltételezzük, 
hogy a PV- és az ET-incidencia fokozatos növekedése 
valós, nem csupán látszólagos gyakoriságnövekedést tük-
röz [3]. Az MF incidenciájának az idők folyamán bekö-
vetkező változására utaló irodalmi adatokat továbbra 
sem találtunk.

A PV és az MF a férfiak és a nők között megyénkben 
lényegében azonos gyakorisággal fordult elő, az irodalmi 
adatok többsége ezzel szemben változó mértékű férfi 
túlsúlyra utal [4, 6–10, 12]. Az ET-ben észlelt női domi-
nancia (férfi:nő = 1,0:1,55) megfelel a nemzetközi ta-
pasztalatoknak [4, 7, 9, 10, 12].

Mások megfigyeléseihez hasonlóan a Ph-neg. CMPD-k 
döntő többsége megyénkben is az időskor betegsége [4, 
7, 8, 12]. Regisztrált betegeink medián életkora PV-ben 
65,0, MF-ben 65,5, ET-ben 65,0 év, a 40 év alatti bete-
geink aránya a betegség felismerésekor ET-ben több 
mint kétszerese (10,3%) a PV-ben (4,7%) és ötszöröse az 
MF-ben (2,0%) tapasztaltnak. Irodalmi adatok szerint 

3. táblázat Ph-neg. CMPD-k és egyéb hematológiai malignitások társulása

Beteg Ph-neg. CMPD Társult hematológiai 
malignitás

neme születési 
éve

megneve-
zése

felismeré-
sének éve

megnevezése felismeré-
sének éve

Férfi 1952 PV 2006 CML 2010 

Nő 1921 PV 2002 CLL 2003

Férfi 1945 PV 2012 CLL 2012 

Férfi 1914 PV 1984 NHL 1985* 

Nő 1932 MF 1997 NHL 1997 

Férfi 1940 MF 2001 HCL 2003 

Nő 1942 ET 2004 Plasmocytoma 
(vert. cerv.)

2002

 
*1990-ben vesecarcinoma. 
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MF-ben a diagnózis megállapítása idején az 50 évesnél 
fiatalabb betegek aránya nem éri el a 20%-ot [12, 13]. 
A betegeink körében észlelt 8,8%-os arány ezzel jól egye-
zik. 

A Ph-neg. CMPD-k területi eloszlása lényegében az 
egyes települések lélekszámának megfelelően alakult. 
Mindössze két olyan települést találtunk, amelyben a 
megyei átlaghoz (1,22) viszonyítva statisztikailag szig-
nifikánsan nagyobb volt az ezer lakosra jutó Ph-neg. 
CMPD-k száma: Kállósemjén (3,06, p<0,05), lakosainak 
száma 3600, az előfordult 11 beteg diagnózis szerinti 
megoszlása: PV: kettő, MF: három, ET: hat, valamint 
Nyírtét (6,36, p<0,05), lakosságszáma 1100, a regiszt-
rált hét betegből öt PV-s, két ET-s volt. A statisztikai 
szignifikancia határát éppen elérő különbségeknek való-
színűleg nincs biológiai jelentősége, a hasonló részletes-
séggel korábban feldolgozott adataink szerint sem az 
AML, sem az MM gyakorisága nem haladta meg egyik 
községben sem a megyei átlagot [14, 15].

A familiáris Ph-neg. CMPD-k elemzése során érdemes 
különbséget tenni az azonos, illetve a különböző  Ph-neg. 
CMPD-k familiáris előfordulása, valamint az olyan be-
tegségtársulások között, amelyekben valamilyen Ph-neg. 
CMPD egyéb hematológiai malignitással társul. Me-
gyénkben a 15 családon belüli társulás közül négyben a 
PV familiáris megjelenését tapasztaltuk, a négy család 
közül egyben három PV-s beteg fordult elő. ET-ET tár-
sulással egy, PV-ET társulással két család esetében talál-
koztunk, közülük az egyik hármas társulás volt (két PV-s 
és egy ET-s beteg). A további nyolc érintett családban 
egy-egy Ph-neg. CMPD (három esetben PV, négyben 
ET, egyben MF) egyéb hematológiai malignitással 
(AML, ALL, CLL, MH, NHL) társult. A familiáris meg-
jelenés összesen 31 beteget érintett (4,7%), ami elmarad 
ugyan a Rumi közleményében ismertetett 7,6%-os gya-
koriságtól [16], ennek ellenére figyelmet érdemel, jelzi a 
Ph-neg. CMPD-k kialakulásának fokozott kockázatát a 
PV-s, MF-es és ET-s betegek közvetlen családtagjai kö-
rében [12]. 

A familiáris CMPD-k genetikai hátterével kapcsolatos 
ismereteket illetően Demeter és mtsai részletes irodalmi 
áttekintésére utalunk [17]. A kérdéssel foglalkozó újabb 
közlemények közül a terjedelem korlátai miatt csupán 
néhányat említünk [18–22]. Genetikai vizsgálatokra be-
tegeink esetében nem került sor.

A malignus hematológiai kórképek familiáris megjele-
nése során a második és a harmadik generációban (gyer-
mekben, illetve unokában) jelentkező betegség többnyi-
re jóval fiatalabb életkorban manifesztálódik, mint a 
szülő, illetve a nagyszülő betegsége [23]. A második és a 
harmadik generációban fiatalabb korban jelentkező be-
tegség (antepozíció/anticipáció) irodalmi adatok szerint 
familiáris Ph-neg. CMPD-k esetében is megfigyelhető 
[24, 25]. Ezt tapasztaltuk saját eseteinkben is, miután a 
második (és a harmadik) generációban jelentkező beteg-
ség minden esetben fiatalabb életkorban manifesztáló-

dott, mint az első generációban. Az antepozíció mértéke 
átlagosan 22 évnek adódott. 

Ph-neg. CMPD és carcinoma társulásával kapcsolatos 
megfigyeléseink eredményeit nehéz összevetni az irodal-
mi adatokkal, miután a közlemények többsége tágabb 
értelemben vett szekunder malignitások előfordulásáról 
számol be, a carcinomákon kívül ide sorolva az AML-t és 
az LPD-ket is. Marcheselli és mtsai több friss közlemény 
adatait elemezve megállapítják, hogy PV-s és ET-s bete-
gek esetében – az átlagpopulációhoz viszonyítva – na-
gyobb a szekunder malignitások (carcinoma, AML és 
LPD) kialakulásának a kockázata, valamint, hogy a sze-
kunder malignitások kialakulása nagy valószínűséggel 
független az alkalmazott kezeléstől [26]. Találhatók 
ugyanakkor olyan közlemények is, amelyek szerint a Ph-
neg. CMPD-ben szenvedők között a nem hematológiai 
szekunder malignitások incidenciája önmagában is na-
gyobb, mint az egészséges populációban [27, 28]. Több 
felmérés szerint a Ph-neg. CMPD-ben szenvedők között 
már a diagnózis felállítása idején nagyobb a carcinoma 
incidenciája, mint az átlagnépességben [29, 30]. Irodal-
mi adatok arra utalnak, hogy a nem melanoma típusú 
bőrrákok incidenciája PV-ben és ET-ben nagyobb, mint 
az átlagpopulációban [31]. Betegeink között mindössze 
egy PV-s betegben fordult elő szekunder bőrrákként a 
bőr planocellularis carcinomája. (Meg kell azonban je-
gyeznünk, hogy a basaliomát – a szerzők többségével 
ellentétben – nem vettük figyelembe a carcinomák elő-
fordulásának a megítélésekor.) 

Ph-neg. CMPD-k és egyéb hematológiai malignitások 
egyidejű vagy egymást követő megjelenését hét beteg 
esetében tapasztaltuk, utalunk a 3. táblázatra. A hét be-
teg közül egyben a PV felismerése után négy évvel CML 
igazolódott [32]. A két PV-CLL társulás egyikét koráb-
ban már szintén ismertettük [33]. Ph-neg. CMPD és 
CLL (ritkábban monoklonális B-sejtes lymphocytosis) 
társulására újabb irodalmi adatok is utalnak [34–38]. 
Masarova és mtsai az MD Anderson Cancer Center 
(Houston, Amerikai Egyesült Államok) 1960–2014 kö-
zötti betegdokumentációját áttekintve 9866 Ph-neg. 
CMPD-s beteg közül 34 esetben (0,3%) tapasztalták 
 Ph-neg. CMPD és LPD társulását [38]. Megyénkben a 
33 év alatt észlelt Ph-neg. CMPD-LPD társulás (hat 
eset) gyakorisága (0,9%) ennél nagyobbnak bizonyult. 

Következtetések 

A több mint három évtizedet felölelő időszakra vonatko-
zó epidemiológiai felmérések nemzetközi viszonylatban 
is ritkák. A 33 év alatt regisztrált 688, Ph-neg. CMPD-
ben szenvedő beteg adatainak részletes feldolgozása so-
rán bebizonyosodott, hogy e betegségek megyei inci-
denciája a 33 év átlagát tekintve lényegében megfelel a 
közleményekben ismertetett európai és észak-amerikai 
értékek átlagának. A PV és az ET gyakoriságának – más 
országokhoz hasonló – folyamatos növekedése miatt a 
megfigyelési időszak utolsó harmadában a megyei inci-
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denciaértékek már közelítik, illetve meg is haladják a leg-
magasabb közölt értékeket. Mindezek alapján úgy ítéljük 
meg, hogy a Ph-neg. CMPD-k megyei incidenciája az 
ország egészére érvényes és irányadó lehet, adott esetben 
hazai munkákban hivatkozási alapul is szolgálhat. 

Betegeink nemek szerinti megoszlása és életkori sajá-
tosságai is megfelelnek a nemzetközi adatoknak. A be-
tegségek lakóhely szerinti, területi eloszlását illetően je-
lentősebb egyenetlenség nem mutatkozott. Familiáris 
eseteinkben a második (vagy harmadik) generációban 
jelentkező betegség megyénkben is minden esetben fia-
talabb életkorban manifesztálódott, mint az első generá-
cióban, az antepozíció átlagos mértéke 22 év volt.

A Ph-neg. CMPD-khez társult carcinomák fele 
(20/40) szekunder carcinoma volt, az első malignitás 
kezelése és a második kialakulása közötti ok-okozati ösz-
szefüggést nagy nemzetközi felmérések sem tudták ed-
dig igazolni. A Ph-neg. CMPD-k egyéb hematológiai 
malignitásokkal történő – irodalmi adatok szerint ritka – 
társulását megyénkben hét esetben tapasztaltuk.

Anyagi támogatás: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: A közlemény összeállításában 
és megírásában mindkét szerző részt vett. A cikk végle-
ges változatát a szerzők elolvasták és jóváhagyták.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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