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Nasalis tipusu extranodalis natural killer
T-sejtes lymphoma hazai el6fordulasa
¢s kezelésével szerzett tapasztalatok
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Bevezetés: Az extranodalis nasalis tipust natural killer/T (NK/T) sejtes lymphoma (ENKTL) a T-sejtes lymphomidk
egyik ritka agressziv megjelenést formaja, amely els6sorban sinonasalis és nasopharynx kiinduldst. Bér el6forduldsa
ritka a fejlett nyugati orszdgokban, kezelése a hagyomdnyos, agressziv lymphomakban alkalmazott antraciklintartal-
mu kemoterapidval csekély hatékonysaga.

Céllitiizés: ENKTL-esetek elSforduldsa hazai hematoldgiai centrumok dltal gondozott non-Hodgkin-lymphomds
betegek kozott.

Moidszer: A szerz8k négy magyarorszigi hematoldgiai centrumban 2003-2015 kozott kezelt 20 ENKTL-beteg klini-
kai adatait elemezték. A betegek kozott 12 férfi és 8 né volt, medidn életkor 49,5 év (22-84 év).

Evedmények: Tiz esetben a betegség lokalizalt (I-II. stadiumban) volt a diagnézis idején. Kemoterdpids kezelésben
részesiilt 17 beteg (11 CHOP, CHOP-szerd, kett§ hyper-CVAD, egy ProMACECytaBom, egy SMILE, ketté
egyéb), amelyet hat esetben érintett mez3s besugarzassal (IFRT) egészitettek ki (4046 Gy). Az els6 vonalbeli keze-
lésre kilenc beteg komplett (CR), harom parcidlis remisszidba (PR) keriilt, harom progredidlt, két esetben stabil volt
a betegség. A median kovetési id6 32 (3-113) hoénap volt. Ot beteg progresszio, recidiva miatt masodik vonalban
Gjabb kezelésben részesiilt (kett6 DHAPD, egy VIM, egy hyper-CVAD, egy ProMACECytaBom). Masodik vonalbeli
kezelésre CR nem jott 1étre egy betegben sem. Két esetben elsé CR-ben autolég Gssejt-transzplanticié tortént.
Kovetkeztetés: Az ENKTL kezelésében hatékonyabbak a nem antraciklintartalmt kemoterapids kezelések. ElsGsorban
L-aszparagindz-alapti kombindlt kemoterdpia és egyidejd vagy szekvencialis kemo-radioterapia alkalmazasaval a tal-
¢élés és CR ardnya javithat6.
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Incidence and treatment of extranodal natural killer /T-cell lymphoma, nasal
type. Hungarian experiences

Introduction: Extranodal natural killer/T (NK/T) cell lymphoma, nasal type (ENKTL) represents a rare subtype of
T-cell lymphomas with aggressive clinical behavior according to WHO 2016 classification.

Aim: ENKTL has distinctive geographic distribution with higher incidence in Asia and Latin America (10% of all
non-Hodgkin lymphoma cases), than in Europe and North America (<1%). ENKTL tipically origins from nasophar-
ynx and upper aerodigestive tract. Anthracycline-based chemotherapy regimens are largely ineffective in the treat-
ment of ENKTL.
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Method: Our aims were to evaluate the incidence and treatment strategies of ENKTL patients in Hungarian Haema-
tological Centres between 2003 and 2015. Altogether 20 patients with ENKTL were treated in the 4 haematological
hospitals (male:female ratio 12:8, with median 49.5 years of age).

Results: Ten patients had localized (stage I-II) disease at the time of the diagnosis. Seventeen patients were treated
with chemotherapy (11,/CHOP, CHOP-like, 2 /HyperCVAD, 1/ProMACECytaBom, 1 /SMILE, 2 /others), which
was completed with involved-field radiation therapy (IFRT) (40—46 Gy) in 6 cases were used. After first-line therapy
9 patients achieved complete remission (CR), 3 patients had partial remission (PR), 3 patients had progressive disease
(PD), and 2 patients had stable disease (SD). Median follow-up was 32 (3—-113) months. Five patients received sec-
ond-line therapy for progressive or recurrent disease [2/DHAP, 1/VIM, 1/HyperCVAD, 1/ProMACECytaBom].
None of the patients achieved CR after second-line therapy. Two patients have undergone autologous hematopoi-
etic stem cell transplantation (HSCT) after the first CR.

Conclusion: ENKTL treatment is more effective with nonanthracycline-containing regimens. L-asparaginase contai-
ning chemotherapy and concurrent or sequential chemo-radiotherapy improves survival and CR rates.
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Roviditések ranodalis NK/T sejtes lymphomaként szerepelnek [2,
CCRT = concurrent chemoradiotherapy; CHOP = cyc- | 3]. Az ENKTL el6fordulisit tekintve jellegzetes hetero-

lophosphamid, doxorubicin, vincristin, prednisolon; CR =
(complete remission) komplett remisszid; CT = (computed to-
mography) komputertomogrifia; DeVIC = dexamethason,
etoposid, iphosphamid, carboplatin; DHAP = dexamethason,
cisplatin, cytarabin; DLBCL = diffiiz nagy B-sejtes lymphoma;
DNS = dezoxiribonukleinsav; EBV = Epstein—Barr-virus;
ENKTL = extranodalis NK/T sejtes lymphoma; GELOX =
gemcitabin, L-aszparaginiz, oxaloplatin; hyper-CVAD =
cyclophosphamid, vincristin, doxorubicin, dexamethason,
methotrexat és cytarabin; IFRT = (involved-field radiotherapy)
érintett mez3s besugdrzds; IPI = (International Prognostic In-
dex) nemzetkozi prognosztikai index; LDH = laktitdehidro-
genaz; LVP = L-aszparaginaz, vincristin, prednisolon; MDR =
multidrog-rezisztencia; NHL = non-Hodgkin-lymphoma; OS
= (overall survival) teljes talélés; PD = (progressive disease)
progressziv betegség; PET-CT = (positron emission tomog-
raphy-computed tomography) pozitron emisszids tomogrifia-
komputertomogrifia; PES = (progression-free survival) prog-
ressziomentes talélés; PINK = (prognostic index for NK/T-cell
lymphoma) prognosztikai index NK/T sejtes lymphomdban;
ProMACECytaBom = cyclophosphamid, doxorubicin, eto-
posid, cytarabin, bleomycin; SD = (stable disease) stabil beteg-
ség; SMILE = dexamethason, methotrexat, iphosphamid, L-
aszparaginiz, etopozid; vincristin, methotrexat, prednisolon;
VIDL = ctoposid, iphosphamid, dexamethason, L-aszparagi-
naz; VIM = etoposid, iphosphamid, methotrexat; VIPD = eto-
posid, iphosphamid, cisplatin, dexamethason; WHO = World
Health Organization

Az extranodalis nasalis tipust natural killer/T (NK/T)
sejtes lymphoma (ENKTL) a T-sejtes lymphomak egyik
ritka, agressziv megjelenésti formdja [1, 2]. A 2016-os
World Health Organization (WHO) lymphomaklasszifi-
kacidjaban az Epstein—Barr-virus- (EBV-) pozitiv ext-

gén geografiai megoszlist mutat. Tavol-keleten és Latin-
Amerikidban az 6sszes non-Hodgkin-lymphoma (NHL)
10%-4t teszi ki, mig Eszak-Amerikiban és Eurépaban
kevesebb mint 1%-4t [4, 5]. Incidencidja Délkelet-Azsid-
ban 5,2%, K6zép- és Dél-Amerikiban 3%, mig a fejlett
nyugati orszigokban el6forduldsa ritkabb (0,3%) [4-7].
Az NK/T sejtes lymphomak szinte kizirélagosan nem
nyirokcsomo-kiindulastiak. Klinikailag hirom megjele-
nési formdja lehet:

1. A nasalis kiindulast ENKTL a leggyakoribb el6for-
dulasa (80%). Lokalizaci6jat tekintve megjelenhet az
orriiregben, nasooropharynxban, a Waldeyer-gytird ré-
szeiben, valamint a felsé légutakban. A tumor angioinva-
ziv, a kornyez§ szovetek destrukcidjit okozza (1. dbra).
Ritka esetben mar kezdetben, a betegség megjelenésekor
rapidan disszemindl6dhat, bd&rben, gastrointestinalis
traktusban, herében és a nyaki nyirokcsomoékban jelen-
het meg. 2. A nem nasalis NK/T sejtes lymphoma els6d-
leges kiinduldsi helye a bdr, here, gastrointestinalis trak-
tus, izom, nyalmirigyek (az esetek 20%-a). A nasalis és
primer extranasalis forma elkiilonitésére leginkabb alkal-
mas a 18-FDG-PET /CT, hiszen a betegség FDG-avid.
Deriférias vér érintettsége esetén agressziv NK-sejtes leu-
kaemidnak /lymphomanak nevezik, amely a 3. és egyben
legritkdbb megjelenési forma [2, 8]. Immunfenotipusu-
kat tekintve CD2-, citoplazmatikus CD3e-, CD56-pozi-
tivak, felszini CD3-negativak, citotoxikus molekulakat
(granzyme B, perforin, TIA-1 [T-cell intracellular an-
tigen-1] expresszalnak [1, 2] (2. abra). Az NK/T sejtes
lymphomdban ismeretes az Epstein—Barr-virus (EBV)
patogenetikai szerepe. A virus klonilis episomalis forma-
ban van jelen, a virdlis dezoxiribonukleinsav (DNS) nem

2017 m 158. évfolyam, 41. szam

ORVOSI HETILAP



1. 4bra Nasalis tipust extranodalis NK/T sejtes lymphoma klinikai
megjelenése. Az orrcsont destrudlt, felette a bSrpir lathato (sajit

esetiink)

integralodik a gazdaszervezet genomjaba [2, 9]. A plaz-
ma-EBV-DNS kvantifikdlasa az NK/T sejtes lymphoma
els6dleges diagnoézisiban, terdpidra adott valaszban, va-
lamint a minimdlis residualis betegség diagnodzisiban
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prognosztikai értékd [10]. Az ENKTL kezelésében, ha-
sonléan mas tipust agressziv lymphomak kezeléséhez, a
tradicionalisan alkalmazott antraciklintartalma kezelés,
mint a CHOP (cyclophoshamid, doxorubicin, vincristin,
prednisolon) vagy CHOP-szert(i protokollok kevésbé bi-
zonyultak hatékonynak. Lokalizilt ENKTL esetén
CHOP-kezelés és az azt kovetd érintett mezGs (IFRT)
besugarzas hatdsira az 6téves teljes talélés (OS) nem éri
el az 50%-ot. Ez els6sorban annak tulajdonithaté, hogy
az NK-sejtek multidrog-rezisztencidja (MDR), P-gliko-
protein expresszidja magas, amely kemorezisztenciit
eredményez [11, 12].

Betegek ¢és modszer

Négy magyarorszigi hematologiai centrumban 2003—
2015 kozott kezelt 20 ENKTL-beteg klinikai adatait
clemeztiik retrospektive. A kezelés megkezdése el6tt a
betegeknél minden esetben fizikalis vizsgilat, teljes vér-
kép, vérkémiai (vese, majfunkcié, LDH) vizsgilatot, va-
lamint képalkoté vizsgilatokat (orrmellékiireg, nyak,
mellkas, has és kismedencei komputertomografia [CT])
végeztiink. Mivel a diagnézis feldllitdsa az elsS betegek-

A nasalis tipust extranodalis NK/T sejtes lymphoma jellegzetes morfologiai megjelenése. A Angiodestruktiv lymphomds infiltritum (H&E festés).
B A daganatsejtek cytoplasmaticus CD3e és erés CD56 membrin (C) -pozitivitist mutatnak (B és C immunoperoxiddz immunhisztokémia).
D A daganatsejtek egyontetd EBV-pozitivitist mutatnak (EBER in situ hibridizacié). Nagyitisok: A, B és C x 400, D x 200
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nél 2003-ban volt, amikor a PET-CT-t még nem alkal-
maztuk széles korben non-Hodgkin-lymphomids bete-
gek stidiumbesoroldsiban, igy ez a vizsgalat nem tortént
minden esetben. Stidiumbesorolds az Ann Arbor-i stag-
ingrendszer alapjin tortént. Ellen6rz6 CT/PET-CT
vizsgalatot a reagilds megitélésére kezelés kozben, illetve
annak befejeztével vagy recidiva, progresszié gyanija
esetén végeztiink. A betegek progndzisanak elGreveti-
tésében az agressziv lymphomakban alkalmazott nem-
zetkozi prognosztikai indexet (IPI) hasznaltuk. Az IPI-
score meghatirozdsiban szerepet jatszé tényezok az
életkor, betegség stadiuma, extranodalis lokalizicié sza-
ma, LDH, klinikai dllapot, amelyek alapjian négy csoport
(alacsony, alacsony-intermedier, magas-intermedier és
magas riziko6ja) kiilonithetd el.

Eredmények

A vizsgilt idGszakban 20 els6dleges nasalis kiinduldst
ENKTL-beteget észleltiink, 12 férfi, nyolc né, mediin
életkor 49,5 év (22-84 év). A betegek 75%-a 60 év alatti
életkortt volt. Minden beteg kaukdzusi népcsoportba
tartozott. Harom beteg a kezelés megkezdése elbtt el-
hunyt. Az Ann Arbor-i stidiumbeosztas szerint a 17 ér-
tékelhetd beteg koziil a diagnézis idején 10 (59%) eset-
ben a betegség lokalizdlt (I-II. stadiuma) volt, hét (41%)
beteg pedig elérehaladott (ITI-IV.) stadiumban keriilt
diagnézisra tavoli érintettséggel (négy esetben leukaemi-
s vérkép, csontveldi érintettség, egy-egy esetben emls-,
bdr- és hereinfiltriciéval). A betegek 82%-a alacsony, il-
letve alacsony-kozepes IPI-score-ral (nemzetkozi prog-
nosztikai index) birt a kezelés megkezdése el6tt. Medidan
kovetési id6 32 (3-113) honap volt. A betegek klinikai
adatait az 1. tdbldzat mutatja.

Kezelés és kezelésve adott vilasz

Els6é vonalbeli kezelésként a leggyakrabban CHOP,
CHOP-szerl kezelésben részesiiltek a betegek (11,/17,
65%). Hat betegnél mas tipust kombinalt kemoteripids
kezelést alkalmaztunk (kett§ hyper-CVAD, egy
ProMACE-CytaBOM, egy nagy do6zisi methotrexat +
szteroid, egy L-aszparaginaz-tartalma, SMILE). Egy
id6s beteg pedig palliativ céllal cyclophosphamid-mono-
terapiat kapott. Hat beteg esetében a kemoterapiat
IFRT-besugarzassal egészitettiik ki (2. tdblizat). A ra-
dioterdpia atlagos doézisa 40 Gy volt. Két betegnél a
CHOP mellett intrathecalis methotrexatkezelést is alkal-
maztunk (2. tablizat). Két beteg esetében végeztiink
autoldg Gssejt-transzplanticiét elsé komplett remisszié-
ban BEAM-kondicionilast kovet&en.

A 17, kezelésben részestld beteg kozil 12 (71%) rea-
gilt az els6é vonalbeli kezelésre, komplett remisszidba
(CR) kertilt kilenc (53%), parcidlis remissziéba hirom
(18%). Hirom esetben a betegség progresszidt mutatott
(PD), két esetben pedig stabil allapotot (SD) észleltiink.
Nyolc beteg meghalt egy éven beliil relapsus vagy az
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1. tablazat | A betegek klinikai jellemzdi

Betegek szama (értékelhetd) 20(17)
Median életkor, év (szoras) 49,5 (22-84)
60 év alatti betegek szama (%) 15 (75%)
Nemek szerinti megoszlis
Férfi (%) 12 (60)
N6 (%) 8 (40)
Stidium (Ann Arbor szerint)
Lokalizilt (I-II.) stidium 10
Elérehaladott (ITI-IV.) stidium 7
Medidn kovetési id6, hénap (szords) 32 (3-113)

2. tiblazat | Az ENKTL-betegek kezelése és a kezelésre adott vélasz

Els6 vonalbeli kezelés Betegek szdma, n = 17 (%)

Kemoterdpin
CHOP/CHOP-szert 11 (65)
Hyper-CVAD 2
SMILE 1
ProMACECytaBom 1
Egyéb 2

Kombindlt (kemo-radio terdpin)” 6

Kezelésre adott vilasz Betegek szdma, n = 17 (%)

Komplett remisszié 9 (53)
Parcidlis remisszio 3(18)
Nem reagil6/progresszié 3(18)
Stabil betegség 2 (11)

*Ot beteg CHOP-, egy beteg SMILE-kezelés kiegészitéseként.

CHOP = cyclophosphamid, doxorubicin, vincristin, prednisolon;
hyper-CVAD = cyclophosphamid, vincristin, doxorubicin, dexametha-
son, methotrexat és cytarabin; ProMACECytaBom = cyclophospha-
mid, doxorubicin, etoposid, cytarabin, bleomycin; SMILE = dexamet-
hason, methotrexat, iphosphamid, L-aszparaginaz, etoposid; vincristin,
methotrexat, prednisolon

alapbetegség progresszidja kovetkeztében. Ot beteg
progresszio, illetve recidiva miatt masodik vonalban
Gjabb kezelésben részesiilt (ketté DHAP, egy VIM, egy
hyper-CVAD, egy ProMACECytaBom). Masodik CR-t
egyetlen beteg esetében sem lehetett elérni. Az elsé vo-
nalbeli kezelést kovetSen ot beteg folyamatos CR-ben
van. A kiilonboz6 kezelési lehetdségek (kemoterdpia, ke-
mo-radio terdpia) és a talélés kozott statisztikai értékelés
az alacsony betegszdm miatt nem tortént.

Megbesz¢lés

Az ENKTL agressziv lefolydstt hematoldgiai malignitas.
A kezelést megneheziti az NK-sejtek magas MDR P-gli-
koprotein-expresszidja, amely jelentds szerepet jatszik a
kemorezisztencidban [11]. Kezelésében a tradiciondlisan
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alkalmazott antraciklintartalmt protokoll (CHOP) cse-
kély terapias hatékonysagot mutat, szemben az agressziv
B-sejtes lymphomidkkal (els@sorban diffiz nagy B-sejtes
lymphoma [DLBCL] kezelésében) [11, 12]. A betegség
ritka el6fordulasa miatt kevés atfogd tanulmany all ren-
delkezésre, amelyben a kiilonb6z6 kemoterdpids kombi-
nécidk hatékonysiga Osszehasonlithaté lenne. Els§ vo-
nalbeli kezelésként lokalizalt I. staidiumu betegség esetén
kezdetben csak sugarterapiat alkalmaztak viltozé dézis-
ban (45-60 Gy), azonban a besugirzasi mezdén kiviil el-
fogadhatatlanul magas ardnyban fordult el6 a betegség
megjelenése. Hatékonyabb kemoterdpids kombindcidk
valtak sziikségessé, és bevezették az egyidejl kemo-radio
terapiat, valamint a szekvencidlis és szendvicsstratégiat.
Az I-11. stidiumt ENKTL kezelésénél retrospektiv vizs-
galat alapjan Osszehasonlitottik a csak radioterapiaval,
kemoteripidval vagy ezek kombinacidjaval elért otéves
progressziomentes (PES) és teljes talélést (OS) [13]. Tse
és misni megallapitottik, hogy az egyébként radioszenzi-
tiv lymphomatipus els§ vonalbeli irradidciéjiban elért
kedvezS eredmény mellett szisztémads relapsus lehetésé-
ge all fenn, igy az 6nmagaban nem javasolt [13]. Yanyg és
mitsai retrospektiv, multicentrikus tanulmanyuk alapjan
IPT low-risk, 60 év alatti I. stiddiumt betegcsoporton be-
lil az 6téves PES 79,2%, az OS 88,8% volt. Annak elle-
nére, hogy a betegség lokalizalt volt, mégis jelentds
szamban figyeltek meg relapsust [14]. Agressziv lym-
phomakban, els6sorban DLBCL-ben alkalmazott IPI-
score az ENKTL-betegek prognézisanak preciz el6rejel-
zésében bizonyos korlatokat mutatott. A lokalizalt
ENKTL-esetek egy részét az alacsony vagy alacsony-ko-
zepes csoportba sorolta. Ezenkiviil nem volt egységes
allaspont a tekintetben, hogy hogyan hatirozzak meg
ENKTL-betegekben az érintett extranodalis régiok sza-
mat [15]. A betegség kimenetelének meghatirozasara 0;j
score-rendszert, az NK/T sejtes lymphoma prognoszti-
kus index bevezetését (NK-PI) javasoltik 2006-ban,
amely a konvenciondlis kemoterapiiban (példaul CHOP)
részesiil6 betegeket a B-tiinetek, emelkedett LDH, el6-
rehaladott (III-1V.) stidium és regionalis (nyaki) nyirok-
csomok érintettsége alapjan négy rizikdcsoportba sorolta
[16]. Ennek megfelelen az 6téves teljes tilélés NK-PI
1/2/3 /4 rizik6csoportokban 81,/64 /34 /7% volt [16].
A nem antraciklintartalmt kemoterapids kezelésben ré-
szesiil6 ENKTL-betegek szdmara (besugarzassal kiegé-
szitve vagy a nélkil) 2016-ban djabb prognosztikai
rendszert alakitottak ki — PINK (prognosztikai index
NK/T sejtes lymphomaban) és PINK-E (PINK-EBV).
A két Gj rendszer figyelembe veszi a 60 év feletti életkor,
elérehaladott (ITI-IV.) stidium és tavoli nyirokcsomo-
érintettség (axillaris, infraclavicularis, mediastinalis) mel-
lett a nem nasalis tumort (PINK) és a keringé EBV-
DNS-szintet (PINK-E) [17]. A PINK-score ezzel
bevezetésre keriilt az NK-PI score helyett [18].
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Uj tipusis kemoterdpids protokollok
¢s sugarterapin alkalmazasa lokalizalt betegséy
elso vonalbeli kezelésében

Néhdny klinikai vizsgilat eredménye is azt igazolta,
hogy a kemoterapia és sugarkezelés egytittes alkalmaza-
sakor (CCRT) jobb eredmények érhet6k el. A platina-
tartalmi kemoterapids szerek érzékenyitik a szolid tu-
mort a sugdrterdpidra, 50 Gy irradiicié, hirom ciklus
kétharmad dézisa DeVIC mellett a CR 75%, az 6téves
OS 73%, PES 67% [6]. Egy masik tanulmany szerint 40
Gy sugarddzis heti 30 mg,/m? cisplatin utin hiarom cik-
lus VIPD alkalmazisival a CR-ardny, hiroméves OS és
PES toviabb javithatd, a szisztémds relapsus el6forduldsa
pedig csokkenthetd [19]. 2003-ban Matsumoto és mtsai
ENKTL autolég 8ssejt-transzplanticiét kovetd relapsu-
sanak sikeres L-aszparagindz-kezelésér6l szamoltak be
[20]. Ezt kovetSen Jaccard és mtsas, valamint Yamagu-
chi és mtsai az L-aszparaginiz kiilonboz8 kemoterdpis
protokollokba valé beépitésével nagymértékben javuld
osszreagilist (OR) és CR-ardnyt figyeltek meg (OR
87/80%, CR 47/50-60%) nyugat-curdpai és tivol-ke-
leti betegesoportban [21, 22]. A kombinalt kemo-radio
terapia utin (40 Gy sugardoézis) L-aszparaginiz-tartal-
mua VIDL mellett kezelt I-1I. staddiumu betegek eseté-
ben a CR 87%, az otéves OS 60%, PES 73% [23]. Az
egymadst kovetS agynevezett szekvencidlis kemo- és ra-
dioterdpia alkalmazasaval szintén hasonléan j6 eredmé-
nyek érhetbek el. Fazis II. tanulmany alapjan I. és II.
staidiumt NK/T sejtes lymphomads betegek esetében az
LVP-t és radioterapiat a szendvicsprotokoll szerint al-
kalmazva az 6téves OS és PES 64% volt [24]. Egy masik,
L-aszparagindz-tartalmt kombindcié, a GELOX kemo-
terapia és sugarterdpia szendvicsprotokoll szerinti alkal-
mazasa soran CR 74%, otéves OS 85%, PES 74% volt
[25]. Osszefoglalva, ezen nem antraciklintartalmt
CCRT kezelési tipus, valamint a szekvencialis kemo- és
radioterapia az I. és II. stadiuma NK/T sejtes lympho-
mais betegek elsé vonalbeli kezeléseként jé eredménnyel
alkalmazhatok.

Elorehaladott stadinmu betegséy
elso vonalbeli kezelése

El6rehaladott I11. és IV. staidiumt NK/T sejtes lympho-
miék kezelésében is a nem antraciklintartalmi kemotera-
pia alkalmazandé. L-aszparaginaz-tartalma SMILE ha-
tékonysigat vizsgaltik 20, IV. staidiumban 1év6 betegen,
két ciklus kemoterapia utin CR 40%, egyéves OS és PES
45% volt [22]. Huszonhat, SMILE-kemoterapiaval ke-
zelt beteg retrospektiv vizsgdlata alapjain a betegek
53,8%-a keriilt CR-be, otéves OS 47,4%, négyéves be-
tegségmentes talélés (DES) elérte a 60%-ot [26].
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Relapsus vagy refrakter betegséy kezelése

Azon betegek, akik elsé vonalbeli teripiaként antra-
ciklintartalmu vagy egyéb nem L-aszparaginiz-tartalmu
kemoterapids kezelésben részesiiltek, a SMILE vagy mas
L-aszparaginaz-tartalma kombinacié eredményes lehet.
Retrospektiv tanulminyban 44 beteg talélését vizsgal-
tak. A betegek els6 vonalbeli kezelésként nem kaptak L-
aszparaginazt, majd SMILE szerint kezelték Sket. A be-
tegeknél a komplett remisszié 66%, otéves OS 52,3%,
négyéves DES 68,2% volt. Hasonlban j6 eredményt mu-
tat a relapsus kezelésében L-aszparaginiz, methotrexat
és dexamethason kombindcidja [8, 26]. Az NK/T sejtes
lymphomas esetek 40%-aban a daganatsejtek CD30-po-
zitivak, ami lehet6vé teszi a szelektiv anti-CD30 antitest
brentuximab vedotin mint Gj szer alkalmazasit L-aszpa-
ragindz-tartalma kezelés eredménytelensége esetén [26].

Autoloy dssejt-transzplanticio

62 betegen végzett retrospektiv tanulmany szerint az
els6 CR-ben végzett autoldég Gssejt-transzplanticid
(ASCT) eredményességét vizsgiltak. A betegek 82,3%-a
L-aszparaginaz-alapt indukciés kemoterdpiat kapott az
ASCT-t megel6z&en, 43,5%-a sugdrterapidban is része-
stilt. ASCT-t kovet6en a CR aranya lokalizalt staidiuma
betegségben 90,3%, eclérehaladott stidiumban pedig
65,5% volt. A transzplanticidval Osszefiiggd mortalitds
1,6% volt. A korai stidiuma betegeknél hiroméves OS
67,6%, PES 64,5%, az elérehaladott stidiumt betegek-
nél OS 52,3%, PES 40,1%-nak bizonyult [27].

Kovetkeztetés

Az ENKTL kezelésében a betegség kiterjedtségétdl fiig-
gden, valamint az 4j prognosztikai score-rendszer isme-
retében a dontben Gj tipustt kemoterapids kombindciodk,
amelyek L-aszparaginizt és platinat tartalmaznak, irradi-
dciéval kiegészitve javithatjdk ennek a rendkiviil rossz
gyogyulasi hajlamu betegesoportnak a talélését.

Anyagi tamogatis: A szerz6k anyagi timogatisban nem
részesiiltek.

Szerzdi munkamegosztis: A kéziratot B. A. és P. K. irta, a
kezelésekben, az adatok Gsszegytjtésében és azok ren-
delkezésre bocsatdsaban a tobbi szerzs vett részt. A cikk

végleges valtozatat valamennyi szerz§ elolvasta és jova-
hagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.

Koszonetnyilvanitas

A szerz6k koszonetet mondanak a kezelésben részt vevd valamennyi
munkatdrsnak.
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Koszonto

A Semmelweis Egyetem II. Belgyogyaszati Klinikaja és a Magyar Endokrinolégiai Tarsasag kdzds szakmai féruma, az Endokri-
noldgiai Tovabbképzd Tanfolyam ebben az évben 13. alkalommal keriil megrendezésre. Az eddigi 12 tanfolyam 0 szervezéje
Dr. Racz Karoly professzor Ur volt. Sajnélatosan korai halala miatt ez lesz az els olyan tanfolyam, amit a professzor Ur részvétele
nélkil kell megrendezniink. Emlékének adézva a tanfolyamot mostantdl

Récz Karoly Endokrinoldgiai Tovabbképzé Tanfolyamnak nevezzik.

Az eddigi évek sikeres tanfolyamainak hagyomanyat folytatva a tanfolyam fé céljanak tovabbra is a korszer, a klinikai gyakor-
latban is hasznalhatd ismeretek atadasat tekintjiik. A gyakori betegségekre helyezziik a fé hangsulyt e betegségek felismerése és
kezelése terén, de tobb ritka, érdekes korkép bemutatasat is tervezziik. Az endokrinoldgusok mellett szamitunk a csaladorvosok,
belgydgyészok, gyermekgyodgyaszok, szilész-négydgyész szakorvosok és mindazon kollégak részvételére, akik az endokrinol6-
gia és anyagcsere-betegségek irdnt érdeklédnek.

Tobb szimpdziumot is terveziink a korszer(i kezelési lehetéségek bemutatasa céljabol. A tanfolyam végén, hagyomanyainkhoz
hiven, tanulsagos eseteken keresztil mutatjuk be az endokrinologia szépségeit. A tanfolyam kreditpontos és tesztvizsgaval zarul.

A tovabbképzé tanfolyam orvosok részére PTE AOK/2017.1/00038-es kddszamon akkreditalt. Sikeres tesztirds esetén
az orvos résztvevék 42 kreditpontot szerezhetnek. A kreditpontok az OF TEX portalokon feltlintetett szakképesitéseknél szakma
szerinti kbtelezé pontszamkent kertilnek jovairasra. }
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