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Mérsékelt thrombocytosis szimos kérképhez tarsulhat (vérzés, gyulladds, vashidny, autoimmun betegségek stb.), de
tartds, 450 G/116lotti vérlemezkeszam esetén a beteg hematoldgiai kivizsgildsa javasolt, ha a thrombocytosist egyéb,
gyakoribb ok nem magyarizza. Egy 47 éves n6é anamnézisében hypertonia, asthma bronchiale, endometriosis szere-
pel. Kivizsgalasa 2015 marciusaban fogyas, étvigytalansig miatt indult. Laboratériumi vizsgdlatai koziil kiemelhetd
az emelkedett thrombocytaszim (617 G/1), vashidnya nem volt. 2015. dprilis 7-én jelentkezett bal bordaiv alatti akut
fajdalom miatt, amelynek hatterében egyszerd képalkotd vizsgalatok eltérést nem mutattak. A hasi CT-vizsgilat az
aorta abdominalis szakaszin 4,5 cm-es thrombust irt le, amely beterjedt a bal arteria renalisba, és elzdrta azt. Az
APTI-hez (aktivalt parcialis thromboplastinid§) igazitott folyamatos ndtrium-heparin kezelést inditottunk. A késébb
megérkezett JAK2V617F-muticié-analizis pozitiv lett, majd a csontvel6vizsgalat korai/praefibroticus myelofibrosist
igazolt, igy hidroxiureakezelést is kezdtiink. Az alkalmazott kezelések hatdsira a beteg panaszai megsziintek, throm-
bocytaszama fokozatosan normalizalodott. Bar a mérsékelt thrombocytosis gyakran masodlagos jelenség, ha tartésan
fennall, és f6ként ha thromboembolids események is kisérik, vérképz6 rendszeri betegség, elsGsorban Philadelphia-
kromoszéma-negativ krénikus myeloproliferativ korkép lehetéségére is gondolni kell. Klinikailag az essentialis
thrombocythaemia és a primer myelofibrosis korai, praefibroticus fizisa nagyon hasonlé lehet, igy a differencialdiag-
nézis csak a csontvel§ szovettani vizsgalataval lehetséges, mely az eltéré progndzis és kezelési lehetGségek miatt elen-
gedhetetleniil sziikséges.
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Investigation and treatment of prefibrotic/early primary myelofibrosis

A case study

Moderate thrombocytosis can accompany several diseases (bleeding, inflammation, iron deficiency, or autoimmune
diseases), but hematologic examination is strongly recommended in a patient with persistent platelet count above
450 G/L unless reactive origin can be confirmed. The 47-year-old woman’s medical history included hypertonia,
asthma bronchiale, and endometriosis. In March 2015, she underwent laboratory examination due to weight loss
and lack of appetite. Her results showed elevated thrombocyte count (617 G/L), but no iron deficiency. She pre-
sented in our clinic on 07. 04. 2015 with acute pain below her left hypochondrial region, but simple imaging ex-
aminations showed no difference to explain it. Abdominal CT revealed a 4.5 cm thrombus which protruded into the
left renal artery, blocking it. We started APTI- (activated partial thromboplastin time) monitored continuous intra-
venous treatment with unfractionated heparin. The JAK2V617F mutation analysis came back positive. Subsequent
bone marrow examination revealed prefibrotic/early stage myelofibrosis, prompting treatment with hydroxyurea.
The applied treatments led to the disappearance of the patient’s symptoms accompanied by the gradual normalisation
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of the thrombocyte count. Moderate thrombocytosis is often secondary, but if it persists and is accompanied by
mainly thromboembolic events, the risk of diseases of the haematopoietic system, primarily Philadelphia chromosome
negative chronic myeloproliferative disease should also be considered. Clinically, essential thrombocythaemia and the
prefibrotic/early stage of myelofibrosis can be very similar. Differential diagnosis is only possible through the histo-
logical examination of the bone marrow, which becomes indispensible due to the difference in prognosis and treat-

ment options.
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Roviditések

APTI = aktivélt parcidlis thromboplastinid§; CALR = calreticu-
lin; CK = kreatin-foszfokindz; CRP = C-reaktiv protein; CT =
komputertomogrifia; CV = cardiovascularis; DIPSS = (Dynam-
ic International Prognostic Scoring System) dinamikus nem-
zetkozi prognosztikus pontozdsi rendszer; ET = essentialis
thrombocythaemia; HMR = (high molecular risk) nagy mole-
kuldris rizik6ja; HU = hidroxiurea; INR = (International Nor-
malized Ratio) nemzetkozi normalizalt arany; IPSS = (Interna-
tional Prognostic Scoring System) nemzetkozi prognosztikus
pontozasi rendszer; JAK = Janus-kindz; LDH = laktatdehidro-
gendz; MDS = myelodysplasids szindroma; MF = myelofibro-
sis; MIPSS = (Mutation-enhanced International Prognostic
Scoring System) molekuldris nemzetkdzi prognosztikus ponto-
zasi rendszer; MPL = a myeloproliferativ leukaemiavirus génje;
MPN = myeloproliferativ neoplasidk; PDGF = (platelet-derived
growth factor) vérlemezke-eredeti novekedési faktor; PMF =
primer myelofibrosis; PV = polycythaemia vera; STAT = (signal
transducer and activator of transcription) jelitvivé és transz-
kripciés aktivitor; TAG = (thrombocyte aggregation inhibi-
tors) thrombocytaaggregicié-gatlok; TIA = (transient ische-
mic attack) dtmeneti ischaemids roham; UH = ultrahang;
WHO = (World Health Organization) Egészségiigyi Vildg-
szervezet

A krénikus myeloproliferativ neoplasidk (MPN) altala-
ban lassa lefolydst, Gssejteredetd klondlis megbetegedé-
sek. Az agynevezett klasszikus MPN csoportjiba a kré-
nikus myeloid leukaemia (Philadelphia-kromoszéma,
BCR/ABLI1 pozitiv) és az ugynevezett Philadelphia-
kromoszéma-negativ. MPN-ek — polycythaemia vera
(PV), essentialis thrombocythaemia (ET) és primer mye-
lofibrosis (PMF) — tartoznak. Az Egészségiigyi Vilag-
szervezet (WHO) 2016. évi klasszifikicidja alapjin a
PMEF-en beliil két alcsoport (korai vagy praefibroticus
MF és manifeszt vagy overt MF) keriilt megkiilonbozte-
tésre [1, 2]. A betegség diagnézisihoz elengedhetetlen a
csontvelS-biopszia elvégzése (a csontvelSi morfologia és
fibrosis meghatirozisa, illetve az egyéb MPN-ck és a
myelodysplasids szindréma [MDS] kizirsa) és az agy-
nevezett alapit6 (driver) muticiok (JAK, CALR, MPL)
keresése. A primer myelofibrosis diagnézisinak WHO-

kritériumait korabbi munkankban ismertettiik [3]. Az
ET és a PMF a klinikai tiinetek szempontjabél nagyfoka
hasonlésagot mutathatnak, a cristabiopsziis minta szo-
vettani vizsgalata nélkiil a két korkép nem kiilonithets el.
A korai/praefibroticus MF-es betegeknél gyakrabban
észleliink dontSen artérids thrombosist a diagnéziskor
(és a korabbi anamnézisben is). Mig a valoédi ET-s bete-
gek talélési eredményei az életkorhoz és nemhez illesz-
tett eurdpai populiciés adatokkal kdzel azonosak, a ko-
rai/praefibroticus MF-ben szenved6 betegek talélése
sokkal kedvezGtlenebb [4, 5].

Esetismertetés

Az 1968-ban sziiletett né anamnézisében hypertonia,
asthma bronchiale, endometriosis szerepel. Kétoldali, a
labujjak livid elszinez6désével jar6 panaszok miatt 2014-
ben vizsgalta érsebész, als6 végtagi color-Doppler-vizs-

1. tablazat Laboratériumi eltérések az elsé ambulins megjelenés idején
(2015. marcius 27.) és a tiinetek jelentkezésekor (2015. dpri-
lis 7.)
2015. 03.27. 2015. 04. 07. Referenciatartomany
HGB (g/1) 151 157 115-150
EVS (G/1) 8,12 18,44 4,50-10,80
THR (G/1) 617 571 150400
HTC (%) 47 45 3547
LDH (U/1) 263 312 135-220
CK(U/) 55 421 24-195
Vas (mmol /1) 13,5 - 6,6-26,0
CRP (mg/1) 7,4 7,82 <4,6
Urea (mmol /1) 5,9 4.8 3,6-7,2
Kreatinin 6l 91 44-97
(umol,1)
GFR (EPI) 61 65 >90
(ml/p/1,73 m?)
D-dimer - 1,6 <0,5
(mg FEU /1)
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gilat macroangiopathiit nem igazolt. Kivizsgildsa hema-
tolégiai ambulancidnkon 2015 mdrciusiban indult
csokkent étvagy mellett jelentkez6 fogyas (teststly tobb,
mint 10%-a) miatt. A fizikalis vizsgalat soran kéros elté-
rést nem taldltunk, a rectalis digitalis vizsgalat és a szék-
let-benzidinteszt negativ volt. Rutin laboratériumi vizs-
galatai kozil az emelkedett thrombocytaszam (1.
tablazat) volt kiemelhetd, mely dokumentacidjit atte-
kintve 2014 6ta allt fenn; vashidnya nem volt, a CRP
csak minimalis emelkedést mutatott. A tartds vérlemez-
keszam-emelkedés és fogyds hatterében autoimmun koér-
kép, neoplasma, illetve MPN lehet6sége is felmeriilt, igy
kivizsgalasit ezek iranydba kezdtiik meg (autoantitestek,
tumormarkerek, JAK2V617F-muticié-analizis). A peri-
térias vérkenetben vérlemezke,,felh6k”, illetve dacryocy-
tak voltak (1. abra). Mij- és 1épmegnagyobbodast sem
fizikalis, sem hasi ultrahangvizsgilat (UH) sordn nem
észleltiink. Tumorirdnyt kivizsgalas részeként gyomor-
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és vastagbéltiikrozés tortént, negativ eredménnyel.
2015. 4prilis 7-én jelentkezett néhdny 6raja fennallé bal
bordafv alatt érzett éles fijdalom miatt. Egyszerti képal-
koté vizsgilatok (hasi UH, nativ has-vese rontgen) elté-
rést nem mutattak. Kontroll-laboreredményeiben emel-
kedett CK, LDH, D-dimer volt észlelhets (1. tablazat),
igy a fijdalom hatterében felmerilt a hasi thrombosis
lehet8sége, ezért kontrasztos hasi komputertomografias
(CT-) vizsgalat tortént: ez az aorta abdominalis szaka-
szan 4,5 cm-es thrombust mutatott, amely beterjedt a
bal arteria renalisba, és elzdrta azt (2. dbra). A color-
Doppler-vizsgalat a bal arteria renalisban dramldst nem
mutatott, eredésénél 32 x 9 mm-es thrombus volt, mely
az dramlassal szinkron mozgott. A beteget intenziv osz-
talyunkra helyeztiik, multidiszciplinaris konzilium (bel-
gyogyasz, hematolégus, érsebész, intervencids radiold-
gus) véleménye alapjin az  aktivalt  parcialis
thromboplastinid6hoz (APTI) igazitott folyamatos nat-

| Thrombocytosis (fekete nyil) és dacryocyta (piros nyil) a periférids kenetben

kontrasztos

Li
DIAGNOSCAN

| Kontrasztos hasi CT-vizsgdlat (2015. 04. 07.): artérids thrombosis az aorta abdominalis szakaszin, mely beterjed a bal arteria renalisba

ORVOSI HETILAP

2018 m 159. évfolyam, 15. szam



A csontvel§-biopszia praefibroticus/korai myelofibrosist iga-
zolt. Vélemény: clszértan kéros megjelenési megakaryocytik
(A), a sejtszim nem emelkedett, a myeloid és az erythroid vonal
kiérést mutat. HE (A) és NASD (B) festésck 40x eredeti nagyi-
tassal. Eziist (Ag)-impregndcié (C), a fekete szalcsik (fekete
nyil) enyhe foku ricsrostszaporulatot jelolnek (MF1). PDGFRB
immunbhisztokémiai festéssel a stromasejtek laza halézata lithaté
(D). PDGFR@-score: 1

HE = hematoxilin-eozin festés; NASD = naftol-AS-D festés;
PDGEF = vérlemezke-eredett novekedési faktor

rium-heparin kezelést kezdtiink. A kozben megérkezett
JAK2V617F-muticié-analizis pozitiv lett, CALR- és
MPL-muticios analizis nem tortént. Ezek alapjan a hasi
thrombosis hatterében MPN (ET /PMF) volt valészind-
sithetd, ezért cristabiopszia tortént, és cytoreductiv terd-
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pidt (hidroxiurea, HU, 1000 mg/nap) inditottunk. Az
alkalmazott kezelés hatasira a beteg panaszai megszlin-
tek, thrombocytaszima fokozatosan normalizalédott.
A csontvel§-biopszia szovettani vizsgilata korai/praefib-
roticus myelofibrosist igazolt (3. 4bra). A csontvel6i
minta tenyésztését kovetGen a kromoszémapreparitum-
ban nem voltak értékelhet6 metafizisok. A teljes és leu-
kaemiamentes talélés szempontjabdl kedvezétlen prog-
nézissal tarsuld tgynevezett nagy molekularis rizikéja
(HMR) muticié analizisére eddig nem volt médunk.
A diagnézis megallapitasakor végzett prognosztikai skila
(IPSS — International Prognostic Scoring System) alap-
jan a beteg intermedier-1 rizikoja (a kisérd tiinetek alap-
jan). Tart6s antikoagulans kezelés céljabél acenokumarol
kertilt beallitasra (INR 2-3 kozott), thrombocytaaggre-
gicio-gitld  kezelésként acetilszalicilsavat (100 mg)
kezdtiink adni. A 2016. januar 28-an végzett hasi CT-
angiografia teljes rekanalizaciét mutatott (4 abra).
Azdéta hematoldgiai szakrendelésiink koveti (5. dbra) a
kezelését; a megkezdett és hatékonynak bizonyult HU-
terapiaval folytatjuk, mellékhatast nem észleltiink.

Megbeszélés

A tisztazatlan etiol6gidji thrombocytosis esetén elsGdle-
ges a reaktiv (masodlagos) eredet kizdrisa. A leggyakrab-
ban vérvesztés, vashiany, nephrosisszindroma, akut vagy
krénikus gyulladas, 1épeltavolitis, malignus betegség és
autoimmun kérkép (példaul rheumatoid arthritis, gyul-
ladasos bélbetegségek) allhat ilyenkor a hattérben. Jelen-
t6s mértéki (900-1000 G/1 vagy nagyobb) vagy tartds,
mérsékelt thrombocytosis (legalabb hirom hoénapig
>450 G/1) esetén vérképzb rendszeri betegség, elsGsor-
ban krénikus MPN lehet8sége is felmeriil, igy a beteg

| Hasi CT-angiografia (2016. 01. 28.): az aorta abdominalis szakaszan és a bal arteria renalisban teljes rekanalizdci6
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hematolégiai kivizsgaldsa is sziikséges [6]. A klondlis be-
tegség jelenlétének igazolasaban segitségilinkre van a pe-
riférias vérbdl vizsgilhatd, betegséginicidld, tgynevezett
driver mutacidok (JAK2V617F-, MPL- vagy CALR-mu-
tacié) kimutatasa. Ugyanakkor tudjuk, hogy ET és PMF
esetében a betegek 10-15%-dban egyik driver muticié
jelenléte sem mutathaté ki, ezek a triple-negativ esetek
[7]. Tehdt a szomatikus mutaciék hidnya nem zdrja ki az
MPN lehet6ségét. Az is jol ismert, hogy ezek a mutaciok
nem betegségspecifikusak, mindkét kérképben (ET és
PMEF) jelen lehetnek, a pontos differencialdiagnézishoz
a csontveld szovettani vizsgalata elengedhetetlen.

Miért sziikséges a csontvel$-biopszia
elvégzése, mi a differencidldiagnozis
klinikai jelentGsége?

A korai/pracfibroticus MF klinikai viselkedése és megje-
lenése nagyon hasonlé az ET-éhez, a nagyobb vérlemez-
keszam, a klondlis markerek, tiinetek alapjan nem lehet
megkiilonboztetni Gket. A két kérkép elkiilonitése az
eltéré progndzis miatt nagy fontossiggal bir. Barbui és
mtsas 1104 ET-s beteg adatait dolgoztak fel, a betegek
16%-nal (n = 180) médosult a diagnozis korai/praefib-
roticus MF-re. A korai/praefibroticus MF-es betegeknél
szignifikinsan nagyobb a manifeszt MF-be val6é prog-
resszio, illetve az akut leukaemidba torténd transzforma-
ci6 rizikoja, és teljes talélésiik is kedvezdtlenebb az ET-s
betegekéhez képest. Korai/praefibroticus MF-es bete-
geknél gyakrabban észleltek thromboticus eseményeket,
de az eredmények nem szignifikinsak [4]. A Rupoli és

2016 2017

misai altal végzett kisebb esetszami (n = 131, ET = 61,
praefibroticus MF = 72) vizsgilat nem erGsitette meg
ezeket az eredményeket. Vizsgalataik alapjan a praefibro-
ticus MF-betegeknél az ET-s betegekhez képest szignifi-
kiansan tobb thromboticus esemény alakul ki (mind
anamnesztikus adatok alapjan, mind a betegség felisme-
résekor). Teljes talélésbeli kiilonbséget csak az ET-s és a
manifeszt MF-es betegek talélése kozott taldltak [5].
ET-ben a csontvels szovettani vizsgilata soran nagyfoka
megakaryocytaszaporulat észlelhet6. Tobbnyire kifeje-
zetten nagy, hiperlobuldlt megakaryocytak lathatok, me-
lyekhez nagyon ritkan grade 1 reticulinfibrosis is tarsul-
hat. A PMF kezdeti fazisiban a csontvel6 gyakran
hypercellularis prominens granulocyta- és megakaryocyta-
prolifericiéval. A megakaryopoesisre jellemz$ a laza
vagy tomor megakaryocytaklaszterek kialakuldsa szokat-
lan lokaliziciéban is. A megakaryocytik jellemzGen
nagyfoka atipidt mutatnak. Morfoldgiai megjelenésiik
nagyban fiigg attél, hogy a kezdeti sejtdis vagy a kés6i
fibroticus stadiumrél van-e szé. A csontveldi fibrosis
mértékének megallapitisa a diagnézis egyik sarokkove.
A fibrosis mértékét az eurdpai konszenzusajanlas alapjan
négytokozatt skilan adjak meg (grade 0-1: laza szerke-
zetl reticulinhalézat a korai/praefibroticus ME-ben,
grade 2-3: reticulin- és kollagénfibrosis fokalis vagy ki-
terjedt osteosclerosissal a manifeszt MF esetén) [3, 8].
Ismert, hogy szamos, fibrosissal jaré kérképben a rost
termeléséért felelés stromasejtek proliferacidja és maga a
rost termelése is kiilonboz6 novekedési faktorok kont-
rollja alatt all. Ezek koziil kiemelend a vérlemezke-ere-
detli novekedési faktor (PDGF), amely a fibroblastok
prolifericiéjiban jatszik szerepet. Méhes és mtsai vizsgila-
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tai alapjan a PDGFRp-score-rendszer szoros korreliciot
mutat a rostszaporulat mértékét tiikr6z6 MF-fokozattal
[9]. A stromalis sejtaktivicié révén a csontveldi reticulin-
fibrosis mértéke ezzel a vizsgalattal is kimutathaté volt
betegiinknél (PDGFRp-score: 1).

Betegiinknél a periférids vérkenetben dacryocytikat
észleltiink, emellett az emelkedett vérlemezkeszam hat-
terében az elvégzett drivermutaci6-analizis és csontvels-
biopszia alapjin JAK2-pozitiv korai/praefibroticus MF
volt igazolhat6. A kérlefolyasban mutatkozé kiilonbsé-
geken tal az ET és a PMF kezelése is eltér egymdst6l.
Mig ET esetében konzervativ terdpiat alkalmazunk, és a
beteg kora, illetve thromboembolids anamnézise alapjin
dontiink a thrombocytaaggregicié-gatld (TAG) és/vagy
cytoreductiv terdpia alkalmazdsirdl, addig PMF esetében
els@ként arrdl kell dontést hoznunk, hogy betegiinknél
szoba jon-e a jelenlegi egyetlen kurativ kezelést jelentd
allogén haematopoeticus@ssejt-transzplanticié. Ennek a
kérdésnek az eldontésében figyelembe kell venni a beteg
korat, 4ltalanos dllapotat, kisér§ betegségeit, valamint a
betegség prognosztikai jellemzbit. A betegség kérlefo-
lydsa esetenként igen eltéré lehet, amely a kiilonbo6zé
prognosztikai modellek alkalmazasaval j6l becsiilhetd.
Az IPSS prognosztikai modell a diagnézis idépontjiban
hasznélhat6 6t fiiggetlen tényez6t tartalmaz (65 év felet-
ti életkor, 100 g /1 alatti hemoglobinérték, 25 G /1 feletti
fehérvérsejtszam, tobb, mint 1% keringG blaszt). A
DIPSS mir a korlefolyds barmely idépontjaban alkal-
mazhat6, melyben az anaemia stlyozottan van jelen. A
DIPPS-plusz rendszer pedig vérlemezkeszidm-csokke-
néssel, transzfizios igényel és a kedvezbtlen karyotypus-
eltérésekkel (+8, -7/7q-, i(17q), inv(3), -5/5q-, 12p-,
11q23 atrendez6dése) kibdviilve a legnagyobb talélés-
beli kiilonbségeket mutatja [10-12]. A csontveldi fibro-
sis mértékétdl fliggben a csontveldi aspirdcio elvégzése
nem mindig sikeres. A diagnézis igazoldsan tal a driver
mutacioknak prognosztikai szerepiik is van. A CALR-
mutdciéval rendelkezd beteg talélése messze meghaladja
a JAK2- és MPL-mutécié-pozitiv betegekét, és a tripla-
negativ betegek tulélése a legrosszabb (median talélés
sorban: 17,7 év, 9,2 év, 9,1 év, 3,2 év). Az tgynevezett
driver muticiok mellett az MF-es betegek 20-30%-aban
szubklonalis muticiék is 1étrejonnek, melyek a progné-
zist nagymértékben befolyasoljak. A HMR-mutaciok
csoportjaba az ASXL1-, IDH1/2-; EZH2-, SRSF2 tar-
tozik, melyek a prognézis szempontjibél kedvezdtlen
csoportot alkotnak; jelenlétiik noveli a leukaemias transz-
formacié kockazatat, és rontja a beteg talélési kildtisait.
Egy betegben tobb muticié is jelen lehet, ami tovibb
ronthatja a prognézist [13]. A Mutation-enhanced In-
ternational Prognostic Scoring System (MIPSS) mdr ma-
gaban foglalja ezeket [14]. A HMR-ck sziirése Magyar-
orszagon rutinellitisban jelenleg nem megoldott.
Els6sorban a fiatal, egyébként allogén transzplanticiora
mint egyetlen, kurativ megolddsra alkalmas betegeknél
lenne kiilonosen hatékony az elvégzésiik, hogy pontosan
lassuk a betegség jelentette rizikot.

ESETISMERTETES

Kezelés

Primer MF-betegség esetében az allogén haemopoeticus
Gssejt traszplanticidja jelenti az egyetlen kurativ megol-
dést, de figyelembe kell venni a transzplanticiéhoz kot-
hetd jelentés mértékd haldlozast. Ez a kezelési modalitas
azoknal a betegeknél jon széba, akiknek a varhaté talélé-
se kevesebb, mint 5 év, és a leukaemids transzformacié
rizik6ja meghaladja a 20%-ot; ezeket a kritériumokat a
DIPSS-plusz-érték szerint a nagy vagy intermedier-2 ri-
zik6jt vagy nagy molekuldris rizikéju egyéb esetek je-
lenthetik. Az emelkedett vérlemezkeszam, illetve az
emelkedett fehérvérsejtszam csokkentésére (cytoreduc-
tio céljabol) HU (esetleg anagrelid), illetve terhesség
vagy intolarencia esetén interferon-alfa jon széba. Cél-
zott terapiaként JAKI /2-gatlé (ruxolitinib-) kezelés is
elérhet6vé vilt ma mdr a tiinetekkel és/vagy jelentds 1ép-
megnagyobboddssal jaré esetekben. A vizsgalatok alap-
jan megallapithat6, hogy az intermedier-2 vagy nagy ri-
zikéja primer és szekunder MF-ben szenved§ betegeknél
hatékonyan csokkenti a lép méretét, illetve alkalmas a
betegséggel tarsuld kronikus tinetek (példdul krénikus
faradtsag) csokkentésére is, tovabba javithatja a talélést,
és egyes esetekben csokkentheti a fibrosis mértékét is [ 3,
7,15].

Betegiink a diagnézis idején fiatal, jé altalanos dllapo-
ta volt, jelentGsebb kisérd betegségek nélkiil. A diagné-
ziskor végzett prognosztikai score (IPSS : 1) alapjan in-
termedier-1 rizikdja, napjainkban a kérlefolyas kapcsan
szamolt érték alapjan kis rizikéja (DIPSS : 0). Molekula-
risrizik6-becslésre eddig nem volt lehetGségiink. A hasi
thromboticus eseményt figyelembe véve a cytoreductiv
kezelés megkezdése mellett dontottiink: erre 2015-ben
azonnal elérhet6 gyogyszerként a HU allt rendelkezésre,
mely hatékonynak bizonyult. A betegnek splenomegalii-
ja nincs, betegségasszociilt tiinetei nincsenek, igy jelen-
leg ruxolitinibkezelés torzskonyvi indikicidja nem all
fenn. A kezelés hatdsira a vérlemezkeszam emelkedése
megsziint, a beteg panasz- és tiinetmentessé valt. Emel-
lett a thrombosis lege artis ellatasaként tartds antikoagu-
lans és vérlemezkeaggregicié-gitld kezelés indult, és a
kezelések hatdsara teljes rekanalizdcié alakult ki a hasi
aortaban.

Kovetkeztetés

A Philadelphia-kromoszéma-negativ MPN-¢k a cardio-
vascularis (CV-) riziké szempontjabol fokozott kockaza-
ta betegesoportot jelentenek. Az MPN-re jellemzé fo-
kozott thromboembolids kockizat PMEF-ben is
megfigyelhetS (el6fordulasi gyakorisiga az ET-ben ta-
pasztalthoz hasonld, és valamivel ritkibb, mint PV-ben;
incidencidja koriilbelil 2/100 betegév). ElsGsorban a
hastri thromboticus események (Budd—Chiari-szindré-
ma, mesenterialis thrombosis, [épvénathrombosis) gya-
koriak; sokszor a betegség els6 tiinetét jelentik, és a
thrombosis vezet az MPN felismeréséhez [ 3, 7]. Mindig
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gondolni kell thromboembolids eseményre, akdr ritka
lokalizaciéban is, f6ként ha a beteg panaszai (hirtelen
kezd6d6 hasi fijdalom, mélyvénas thrombosis és/vagy
embolia, angina, TIA) alapjan ez felmeriil. Mindemellett
fontos a hagyominyos CV-rizikéfaktorok (vérnyomas-
és vércukorkontroll, a vérzsirok ellenérzése) felmérése és
kezelése is. A Philadelphia-kromoszéma-negativ MPN-
ek a klinikai tiinetek szempontjabél heterogén betegség-
csoportot alkotnak. A korszer( kezelés mellett a betegek
életkilatasa/életmindsége j6. Rendkiviil fontos a vi-
szonylag ritka korképek id6ben torténd diagnosztizalasa
és szakszerd ellatisa, miel6tt még a kezeletlen esetekben
tellépd szovédmények megjelennének.

Anyagi tamogatds: A szerzSk anyagi timogatisban nem
részesiiltek.

Szerzoi munkamegosztdas: M. ., S. Zs.: A kozlemény
megszovegezése. D. J.: A képalkotd vizsgalatok lelete-
zése, a képanyag elkészitése. B. J.: A patologiai metsze-
tek véleményezése, elkészitése. 1. P.: A beteg intenziv
osztilyos észlelése /kezelése. I. A.: A kdzlemény végleges
véleményezése. A cikk végleges véltozatit valamennyi
szerzG elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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~Aegroto dum anima est, spes esse dicitur.” (Cicero)
(Amig a beteg lélegzik, a betegbe mindig reményt kell dnteni.)
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