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Bevezetés

Stlyos kronikus neutropeniinak (SKIN) nevezziik azokat az allapotokat, ahol a
nentrophileknek nevezett fehérvérserek hianya a {6 probléma. A nentropenia stilyossaga
és tlnetei eltéréek lehetnek a betegség kiilonbozd alcsoportjai kozott, de
betegenként is killonbozhetnek az egyes csoportokon beliil. Ezt a kényvet azért
irtuk, hogy On jobban megérthesse a SKN-t, és valaszt kapjon a neutropenidval és
kezelésével kapcsolatban felmeriilé kérdésekre. Reméljiik, hasznosnak talalja, és
segiteni fogja Ont és gyermekét, hogy megkiizdjenek ezzel a betegséggel. E konyv
célja, hogy informaciét szolgiltasson, és batorsigot adjon Onnek, hogy
visszamenjen az orvosahoz, és kérdéseket tegyen fel neki. Allandé vizsgalatok és
kutatasok folynak a SKN-val és kezelésével kapcsolatban. Eppen ezért ez a
kézikényv nem tartalmaz minden jdonsagot. Tovabbi naprakész informacidkat

a Nemzetkozi Regiszter web-lapjan talalhat.

A Stlyos Kroénikus Neutropeniasok Nemzetkozi Regiszterének (SKINNR)
munkatarsai irtak ezt a kézikonyvet. A SKNNR-t 1994-ben alapitottak az Amgen
Inc., Thousand Oaks, CA, USA szponzoralasaval. 2000. julius 1-én a SKNNR
fuggetlen szervezetté valt, mely a kronikus meutropenidkkal kapesolatos kutato és
oktaté munkat tamogatja. Szeretnénk koszonetet mondani a SKNNR Tanacsado
Testliletének tagjainak a kozremikodesiikert valamint Debra Scarlatanak és

Carol Fiernek az Amgen Inc.-t0l a tartalom atnézeéseéert.

Ebben a kényvben az ,On” Onre és gyermekére vonatkozik.

A szdvegben talalkozhat dilt betiikkel szedett szavakkal és kifejezésekkel, ezek

magyarazatat megtalalja a Kisszétar cimt fejezetben a konyv végén.



A vérképzes

A vérképzés a csontvelsben folyik.

A csontvels, - mint a neve is érzékelteti, - a csontok belsejében helyezkedik el. A
felnott ember csontvaza kiilonbozd tipust csontokbol épil fel. A veégtagok
csontjai hosszt csoves csontok, melyeknek bels6 tirege van, amit fOként
zsirszovet, idegek, és erek toltenek ki. A hosszl csoves csontok veleje sarga szind,
és zsirtartalma miatt sarga vagy zsiros contvelinek nevezzik. Ez a sarga csontvels
nem vesz részt a felndtt ember vérképzésében.

A voros, verképzd csontvels masfajta csontokban helyezkedik el, ezek laposak,
mint példaul a mellcsont vagy a csipcsont. Ezek a csontok beliil szivacsszer(
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gerendahal6zatot tartalmaznak, ami csontszévetbdl épil fel. A gerendak kozotti
hézagokban helyezkednek el a vérképzd sejtek kis szigetei, a tamaszté sejtek és az
idegek, valamint a kis taplalé erek halézatai. A vérképzést orvosi szakszoval
haematopoesisnek hivjuk (Id. 1. abra).

A vérsejteknek harom {6 tipusa van:

- a vorosvertestek (erythrooytdk) szallijak az oxigént a tiid6bdl a test Osszes
szovetéhez;

- a vérlemezkék (thrombocytik) a véralvadashoz fontosak;

- a febérvérsejrek (lenkooytdk) a szervezet fertdzések elleni védekezésében jatszanak
szerepet. A fehérvérseireknek harom {6 tipusa van: a granulocytik, a monocytdk és a
hmphocytak. A neutrophilek alkotjak a granulocytik legnagyobb csoportjat.
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1. 4bra: Az utols6 sorban szerepld Osszes vérsejt-féleség egyetlen ,anya-sejtbdl”
szarmazik, amit pluripotens haemapoetikus dssejitnek neveziink.



A vérképzés szigortan ellendrzott folyamat a wontvelsben, hogy minden sejt-
feleségbSl megfeleld szamd képz8djon, hogy a szervezet egészséges maradjon.
Koriilbeliil 3 millié vords, és 120 ezer fehérvérseit keletkezik minden masodpercben.
Az érett sejtek elhagyjak a csonmelst, és belépnek a vérkeringésbe, igy keringenek a
testben. Az Osszes vérsejt tipus egyetlen sejtféleségbdl ered, az dgynevezett
dssejfbll. A csonmvelinek és a vérsejteknek csak nagyon kis hanyada disgiz. Az dosejr-
vagy esontveli-atiiltetéshez ezekre a sejtekre van sziikség (Id. 23. oldal).

Végiil minden vérsejt meghal, de élettartamuk sejttipusonként kiilonbozd. A
voros vértestek kb. 4 honapig élnek miutan elhagytak a conmelst, mig a vérlemezkék
és a granulocytdk (neutrophilek ) csak néhany napig

Mi a neutropenia?

A neutropenia kifejezés azt jelenti, hogy a vérben a nentrophilek szaima til alacsony. A
nentrophilek nagyon fontosak a fertdzések lekiizdésében, ezért a neutropenids betegek
fokozottan ki vannak téve a bakterialis fertézéseknek. A neutnropenia tébb okbdl is
kialakulhat. A rakos betegek neutropeniassa valhatnak a kemotaripia miatt, néha
virusinfekcid okoz neutropenidt. Van, aki velesziiletetten neutropenias, és néha a
neutropenia oka ismeretlen marad.
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2. abra: A véraram ,latképe” az érfalon levé ,ablakon” keresztiil

A neutropenia foka jelentSsen véltozhat. Altaliban egy egészséges felndtt vérében
1500-7000 seutrophil van mm™-enként (1,5-7,0 x 10°/1). 6 év alatti gyermekekben a
nentrophil szam alacsonyabb lehet. A neutropenia silyossaga az abszolit neutrophil
szanmtdl (ANSZ) figg, és a kovetkezSképpen jellemezhetd:



- enyhe a nmeutropenia, amikor az ANSZ 1500/mm’ (1,5 x 10°/1) ala esik, de
1000/mm’ (1,0 x 10°) f616tt marad

- mérsékelt a nentropenia, amikor az ANSZ 500-1000/mm’ (0,5-1,0 x 10°/1) kdzote
van.

- stlyos a neutrgpenia, amikor az ANSZ 500/mm’ (0,5 x 10°/1) ala esik.

A nentropenia idGtartama lehet rovid, ilyen esetekben akut neutropeniirdl beszéliink.
Amennyiben azonban a beteg t6bb mint 3 honapja szenved neutropeniiban,
kronikus neutropeniarél van szé.

A tlnetek a neutropenia silyossagatol fiiggenek. Minél alacsonyabb a nentrophilek
szama annal nagyobb a fert6zés veszélye. A riziké tovabb nd, ha a neutropenia 3
napnal hosszabb ideig tart. A fertézés jelentkezhet kozépfilgyulladasként,
mandulagyulladasként, torokfajasként, szajiiregi fekélyként, inygyulladasként
vagy gennyes bortalyogként. Ilyen esetekben minden lazat (38,5 C-nal magasabb
testhdmérséklet) komolyan kell venni, és orvoshoz kell fordulni.

A stlyos nentropenia komoly problémakhoz vezethet, ami folyamatos odafigyelést
/ / . 7.7 [ . ’ ’ . .

és néha azonnali ellatast igényel, mivel a betegnél barmikor jelentkezhet
bakterialis, gombas vagy vegyes fertdzés. Ezek a fert6zések az életet is
veszélyeztethetik, ha a beteg hosszti ideig silyosan neutropenids, éppen ezért
nagyon fontos, hogy ha egy neutropenias betegnél fertézésnek barmilyen tinetét
vagy jelét észlelik, azonnal vigyék orvoshoz.

A stlyos kronikus neutropenia formai

A stlyos kronikus neutropenia tennallhat sziiletéstOl fogva (congenitalis neutropenia)
vagy megjelenhet az élet barmelyik szakaszaban (szerzett nentropenia). Kifejlodhet
magatdl, vagy mint valamilyen alapbetegség kisérd tiinete. A kovetkezd felsorolas
példakat tartalmaz a stlyos kronikus nentropenia fajtaira:

Sziiletéskor mar jelenlevé neutropeniak:
- sulyos velesziiletett neutropenia (Kostmann-szindroma)
- ciklikus neutropenia

Neutropeniaval jar6 anyagcsere betegségek:
- Shwachman-Diamond-betegség
- 1b-tipust glikogéntarolasi betegség

Az élet folyaman szerzett neutropeniak:
- idiopathids neutropenia

- autoimmnn neutropenia

A kiilonboz6 tipust neutropenidk részletes leirasa alabb talalhato.



SULYOS VELESZULETETT NEUTROPENIA VAGY KOSTMANN-
SZINDROMA

A Kostmann-szindroma a neutropenia ritka formaja, mely mar sziiletéskor jelen
van. Mivel 6rokletes betegség, gyakran tobb csaladtag is érintett, de sporadikus
(szorvanyos) elSfordulas is lehetséges, amikor csak egy csaladtag beteg. Jelenleg
nincs olyan vizsgalat, amellyel sziiletés elStt kimutathaté lenne. Altaliban nagyon
sulyos forma, és a neutrophilek teljesen hianyozhatnak is a beteg vérébdl. A
Kostmann-szindromaban szenved6 betegekneél altalaban a mentrophilek érésének
korai fazisa karosodott, ezért nem alakulnak nentrophil sejtjeik érett sejrekké,
melyek képesek harcolni a fert6zések ellen.
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3. abra: Egeszségesekben a neutrophil granulocytak érése karéjozott magvia
nentrophilek keletkezéséhez vezet, amelyek elhagyjak a csontvelst és belépnek a
vérkeringésbe. Kostmann-szindroémasoknal az érés megall egy korai
eldalaknal, amelyet promyelocyranak hivunk.

A betegek életiik els6 honapjaiban stlyos bakterilis fertézésekben szenvednek,
mint példaul omphalitis (a koldok gyulladasa), tidégyulladas, bértalyogok vagy
kozépfiil-gyulladis. Eppen ezért a legtobb esetben a velesziiletett neutropeniat
mar csecsemékorban diagnosztizaljak. Vérminta és csontvels vizsgalat szitkséges a
korrekt diagnozishoz (a 13 oldalon).

Amikor eontvelst vesziink diagnosztikus célbol, elészor megnézzik a sejteket
mikroszkoppal (Id. 4. abra), azutan kilonféle mas modszerekkel s
tanulmanyozzuk Oket, mint pl. grogenetikai vizsgalat, G-CSF- (granulocyta érést
serkentd faktor) receptor vizsgalat, és ha lehetséges a mintabol kiildink kutatasi
célra



4. A4bra: Neutropenias beteg tipikus esonmels képe: hianyoznak az érett neutrophilek
(jobb oldali abra). Hasonlitsuk Ossze az egészséges ember csontvelejével,
amelyben a neutrophilek mindegyik érési alakja megtalalhat6 (bal oldali abra).

A oytogenetikai vizsgalattal a csontvelii sejtek  kromoszomdit tanulmanyozzuk. A
neutropenias betegek nagy tobbségénél ez a vizsgalat teljesen normalis eredményt
ad. A kromoszimakban bekovetkezd valtozasok lehetnek teljesen artalmatlanok, de
néhany esetben arra utalnak, hogy /enkeamids atalakulas indult meg (Id. 5. abra).
Emiatt kell évente csontvels vizsgalatot végezni.
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5. 4bra: Minden emberi sejt (kivéve a petesejteket és a spermiumokat) 2x22
kromoszomar plusz 2 nemi kromoszimat tartalmaz (nékben XX, férfiakban XY),
amint az a bal oldali abran is lathatd. A Jenkaemidhoz vezetd valtozasok
megnyilvanulhatnak pl. abban, hogy valamelyik kmmoszima elvész, igy az
érintett kromoszoma a szokasos kettd helyett csak egy példanyban van jelen,
mint ahogy az a fenti kép jobb oldalan is lathaté.



A G-CSF-receptor vizsgalata a receptor felépitésérdl ad informaciot. A receptor
minden granulocytan megtalalhat6. A receptor feladata a G-CSF nevt cytokin
megkotése, ami jelet ad a sejtnek, hogy érjen, osztodjon vagy hogy fokozza
teljesitményét. Néhany velesziiletett neutropenias betegben a G-CSF-receptorban
olyan valtozasok mennek végbe, amely miatt megnd a /lewkaemids atalakulas
veszélye, ezért ezt a vizsgalatot is rendszeresen el kell végezni.

Amint felallijuk a velesziiletett neutropenia diagnozisat, meg kell kezdeni a beteg
kezelését egy G-CSF nevl, a fehérérsgrek érését serkentd novekedési faktorral
(gyari neve Filgastrim vagy Lenogastrim). A G-CSF kezelésre vonatkozd klinikai
vizsgalatok 1987-ben kezdddtek. Ez a terapia dramai javulast hozott a betegek
eletkilatasait és életmindséget illetden. Amint a neutrophi-szam megemelkedik és
stabilizalodik, kozel normalis életvitel érhetd el, pl. a beteg jarhat ovodaba vagy
iskolaba, akar sportolhat is. A G-CSF-kezelés bevezetése eldtt a betegek
meghaltak elsd életéveikben valamilyen sdlyos bakterialis fert6zés miatt, mert
nem volt lehet8ség a neutropenia megsziintetésére. Az antibiotikus kezelés is csak
roviddel nyujthatta meg ezeknek a betegeknek az életét, mivel a baktériumok
elpusztitasahoz mind az antibiotikumokra, mind a reutrophilere sziikség van. A
Kostmann-szindréma egyetlen lehetséges végleges kezelése a csonmels-attiltetés.

A G-CSF természetes cytokin, amelyet az emberi szervezet termel. A ¢ytokin olyan
fehérje, amit sejtek termelnek, és amire sziikség van mas sejtek mikodésének az
iranyitasahoz. A neutropenias betegek is termelnek G-CSF-et, de valamilyen
ismeretlen okbdl a a nentrophil sejtjeik kevésbé reagalnak a megszokott mennyiség
G-CSF-re. Minél alacsonyabb a neutrophi-szam, annal nagyobb a fert8zés veszélye.
A stlyos bakterialis fert6zések kialakulasanak az esélye szorosan osszefligg az
alacsony neutrophil-szammal. A legtobb beteg esetében a bakterialis fert6zések
meggyogyulnak és ritkibban térnek vissza amint a nentrophilszim 1000/mm’
(1,0x10°/1) koriil stabilizalédik a G-CSF-kezelés megkezdése utan. Az egyéni
variacié nagy, vannak, akik megkiizdenek a fert6zésekkel alacsonyabb nentrophii-
szam mellett is, de vannak, akiknek magasabb sejtszam sziikséges.

A velesziletett mentropenidban szenvedSk kozott a G-CSF-re adott valasz is
egyénenként eltérd. Ezért kapnak az egyes betegek annyira kiillonbozd dozist G-
CSF-et. Ha t6bb informaciot szeretne a G-CSF-rél, lapozzon a oldalra a
SULYOS KRONIKUS NEUTROPENIA KEZELESE c. fejezethez. A
betegeknek csak igen kis hanyadat teszik ki azok, akik egyaltalan nem
valaszolnak a magas d6zisi G-CSF kezelésre sem. Azoknak a betegeknek, akik
100ug/kg vagy nagyobb dézisi G-CSF kezelésre sem reagalnak 14 napon beliil,
csontvels donort kell keresni, és amint van alkalmas donor, elvégezni a wontvels-
atiiltetést. A conmelé-atiiltetés nagyon bonyolult beavatkozas, tovabbi részletekért
forduljon kezelGorvosahoz.

Az elmdlt 10 évben t6bb mint 700 kronikus neutropeniasrol gytltek ossze
adatok. Ezek az adatok azt mutayjak, hogy a velesziletett neutropeniiban
szenved6kben emelkedett (9%) a /lewkaemia kialakulasanak az esélye az
egészségesekhez képest. Eppen ezért elengedhetetlen, hogy az ilyen betegeknél



évente veégezzink wontvels vizsgalatot és oytogenetikai analizist. Ha barmilyen
specifikus elvaltozast talalunk a eonwels cytogenetikai vizsgalata soran (amely miatt
felvetddik a /leukaemia lehetbsége), mérlegelni kell a cronmels-atiiltetés lehetbséget
(mivel ezzel egytttal a leukaemidt is gyodgyitjuk).

A nentropenia mellett a velesziiletett neutropeniasoknak gyakran csokkent a
csontstrisége is, ami osteopeniahoz vagy ostesporosishoz vezethet, ami a csontok
elvékonyodasat jelenti (gyakran talalkozunk vele id6sebb ndkben). Ostegporvsist
sokszor latunk sulyos velesziiletett neutropenias gyermekekben is, de ennek oka
nem ismert. Elképzelhetd, hogy a csont asvanyi anyag (kalcium) tartalmanak
valtozasa az alapvet6 genetikai hiba egy masik tiinete. Mindenesetre a
rendelkezésre all6 adatok alapjan csak nagyon kevés betegnél kell arra
szamitanunk, hogy az ostesporosis tiineteket fog okozni, mint pl. csontfajdalom
vagy torés. Az ostegporosimak sem a pontos oka nem ismert, sem a hossza tavi
vonatkozasai.

CIKLIKUS NEUTROPENIA

A ciklikus neutropenia a neutropenianak egy masik 6rokl6dé formaja. Amint a
neve is mutatja, a neutrophil s3im ciklikusan valtozik, és a ciklus-idé tipusos esetben
21 nap. A ciklushossz betegrol-betegre valtozik, igy vannak, akik mindvégig
neutropeniasak, mig masoknak csak par napig alacsony a neutrophil syima és a
ciklus fennmaradé részében normalis sejtszamaik vannak (Id. 6. abra). A
bakterialis fert6zések gyakorisaga a neutropenias periddus hosszatol fiigg. Akik a
cikluson beliil hosszabb ideig neutropeniasak gyakrabban betegszenek meg, mint
azok, akikneél a neutropenia csak rovid ideig tart.
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6. abra. A ciklikus neutropenidban szenveddk abszolit nentrophil szdima tipusos minta
szerint valtozik. G-CSF-kezelés soran a ciklusos ingadozas tovabbra is megmarad,
de a ciklus hossza és a neutropenias napok szama megrovidiil.

Ha gyakran fordulnak el fertézések (fSleg a szajnyalkahartya aphrhai -
gyulladasos fekélyek a szajban), és ezek kb. 3 hetes id6kozonkeént jelentkeznek,
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akkor gondolni kell a ciklikus reutropeniira és sorozatos vérminta-vétel sziikséges
(legalabb 3-szor hetente 6 héten keresztiil), hogy kimutassuk a nentrophil-szam
tipusos ingadozasat.

Majdnem minden ciklikus neutropenias betegnek vannak stlyos neutropenias
id8szakai (ANSZ kevesebb, mint 200/mm’ vagy 0,2x10°), és jellegzetesen 3
hetente tiineteik vannak minden ciklusban, de emlitésre meélto fertdzés (pl.
kozépfil-gyulladas, tiidégyulladas vagy szepszis) altalaban ritkan fordul el6. A
ciklikus neutropenat az okozza, hogy a contvelsi éssejtekbOl a neutrophilFképzbdes
mértéke ingadozo. A t8bbi reutropenia-tipussal ellentétben ebben a betegségben a
csontvelft kép folyamatosan valtozik a ciklus soran: a normalistdl a sulyos érési
gatlasig. A ciklikus neutropenidhoz vezet6 genetikai hibat nemrég fedezték fel. Ez 4
terapias lehet6ségeket jelenthet a jovében a ciklikus neutropeniasok szamara.

A t3bbi vérsejt, mint a voros vértestek vagy a vérlemezkék is ciklikus ingadozast
mutathatnak. A ciklikus rewtropenia jelentkezhet szorvanyosan is, de vannak
csaladok, amelyekben 6roklédik, és valamelyik sziild és tobb gyerek is érintett.
Csakigy, mint Kostmann-szindromaban, ciklikus neutropenidban is jotékony
hatast a G-CSF-kezelés.

SHWACHMAN-DIAMOND SZINDROMA

A nagymennyiségl, zsiros székletiirités miatt jelentkezd betegek esetében
vizsgalni kell a hasnyalmirigy-funkciot, hogy kizarjuk a Shwachman-Diamond
szindrémat (SDS).

A SDS egy orokletes (autoszomilis recessziv) betegség, melyre tobb szerv érintettsége
jellemzd, beleértve a hasnyalmirigy-elégtelenséget (a zsirok emésztési zavara miatt
nagymennyiségt zsiros széklet iritéseéhez vezet), a neutropeniit és az alacsony
termetet. A diagnoéziskor az SDS tiinetei extrém modon valtozatosak lehetnek. A
betegséget az esetek dontd tobbségében gyermekkorban diagnosztizaljak zsiros
széklet és visszamaradott fejlédés miatt, amelyhez vérképzési eltérések (pl.
neutropenia) is tarsulhatnak, de egyéb kevésbé jellegzetes tiinetek is jelen lehetnek.
Ezek kozé tartozik az igen alacsony termet, a csontrendszeri abnormalitasok és a
kisfok(i majmegnagyobbodas. Az SDS-re akkor is gondolni kell, ha nincsenek
hasnyalmirigy elégtelenségre utalé tiinetek, mert az esetek jelentGs részében ezek
csak késdbb alakulnak ki, vagy éppenséggel elmulnak, mire felismerjik a
neutropeniat.

Ha a neutropenia stlyossa valik, ezek a betegek szintén visszatérd bakterialis
fert6zésektdl szenvednek és a G-CSF-kezelés segithet. A legtobb beteg a neutrophilek
szamanak emelkedésével és a fert6zések szamanak csokkenésével reagal a G-CSF-
kezelésre. SDS-ben a tobbi vérsejt szama is kiilonb6z6 mértékben csokkent lehet
(ami vérszegénységhez - anaemidhoz - vagy csokkent wvérlemezke szamhoz -
thrombocytopenidhoz - vezet).
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A velesziletett  neutropenidban  vagy Kostmann-szindromaban szenved6khoz
hasonloéan az SDS-es betegeknek is emelkedett a kockazata a Jenkaemia
kialakulasara, és ezért az O esetiikben is fontos, hogy évente vegytink csontvels
mintat és végezziink ¢yogenetikai vizsgalatot.

1B TIPUSU GLIKOGENTAROLASI BETEGSEG

Az 1b tipusu glikogéntarolasi betegség egy ritka anyagcsere betegség, amely a
gliik6z-6-foszfat anyageserét érinti. A maj, a lép és egyéb szervek glikogént
halmoznak fel. A betegek maj- és lepmegnagyobbodassal, gyarapodasi zavarral,
veseproblémakkal, hypoglikaemiaval (alacsony vércukorszint) és gyakori
fertozésekkel jelentkeznek. A nagy léep miatt kialakulhat vérszegénység (alacsony
vOrosvertest szam) és thrombocytopenia (alacsony vérlemeske szam), a neutropenia viszont
mindig jelen van. A kronikus reutropenia ezekben a betegekben a baktériumok
elpusztitasaért felelés sejtek muakddészavaraval tarsul. A betegekben a G-CSF
kezelés hatasara nemcsak a neutrophilek szama né meg, de aktivitasuk is fokozodik.

AUTOIMMUN NEUTROPENIA
(Neutrophil-ellenes ellenanyagok jelenléte)

Azokban a neutropenias, fél és 4 ev kozotti gyermekekben, akik nem
velesziiletett neutropeniaban szenvednek, a reutrophil-ellenes ellenanyagok jelenléte
vezet a sajat neutrophilek fokozott pusztulasahoz. Az Ugynevezett autoimmun
neutropenia & nentropenia leggyakoribb oka ebben a korcsoportban. Jéllehet, ezekben
a gyerekekben alacsony a neutrophil szim a vérben, mégis ritkak a stlyos fert6zések.

Ezeknek a betegeknek a vérében neutrophil-ellenes ellenanyagokat lehet kimutatni
kilonb6z6  immunlaboratoriumi  technikakkal. Ha az  ellenanyagok
kimutathatok, a beteget gondozasba kell venni, de antibiotikus vagy G-CSF-
kezelésre tobbnyire nincsen sziikség.

A fertbzések gyakorisagatdl és a mentrophilszamtol fiiggben az antibiotikus
védelem (szajon at adott antibiotikummal) megfontoland6. Néhany gyermekben,
akiknél sulyos fertézések jelentkeznek, a G-CSF-kezelés is sziikséges lehet. A
legtobb gyermekben a nentrophil szim 2-3 éven beliil normalizalodik.

Autoimmun  nentropeniaval talalkozhatunk fiatal felndttekben (20-40 év), {leg
nékben, és ilyenkor sokszor mas kéros allapotok vagy betegségek is tarsulnak.
IDIOPATHIAS NEUTROPENIA

Az idigpathids neutropenia® fogalmaba tartozik minden olyan forma, amely

ismeretlen okbdl jelenik meg az élet soran barmikor. Ezért az idigpathids neutropenia
kezdete eshet gyermek vagy felndtt korra is. Ahogyan a t8bbi neutropenia
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formaban, a fert6zések stlyossaga és gyakorisaga itt is a nentrophil s3antdl fugg. A
neutrophil szam és a klinikai tiinetek jelentds valtozatossagot mutatnak ezekben a
betegekben, de itt is annal gyakoribbak a fert6zések, minél stlyosabb a nextropenia.
A legtobb beteg 0l reagal G-CSF-kezelésre, de hosszii tavi kezelésre van
sziikseégiik.

EGYEB NEUTROPENIAVAL TARSULT ALLAPOTOK

Szamos olyan betegség létezik, melynek részjelensége a neutropenia. Az alapbetegség
termeészetétol fliggden a nentropenia kezelése is eltéro lehet ezekben az esetekben.

A kovetkezd alapbetegségekhez tarsulhat neutropenia:

- sulyos aplasticus anaemia

- virusfert6zések

- kemo vagy radioterapia utani allapot

- egyéb gybgyszer altal kivaltott betegségek

- Fancont anaemia

Van még néhany nagyon ritka, 6roklott vagy szerzett betegség, ami neutropenidval
jathat, pl. a  myelokathexis, a hyper IgM-szindrima vagy a kombinalt
immundefektusok.

Ez a lista korantsem teljes, és folyamatosan fedeznek fel Gjabb és {jabb
neutropeniaval tarsult betegségeket.

A stlyos kronikus neutropenia diagnodzisa

Ha nentropenidra gyanakszunk (pl. visszatér6 fertzések miatt, melyek rendszeres

idokozonként jelentkeznek), az els6 1épés a teljes vérnkép vizsgalat lesz, majd ezt

kovetik a tovabbi vizsgalatok, ha sziikséges. Ezek a vizsgalatok kiterjeszthetdk a
. ’ . . 4 / /4 ’

csontvelpvizsgalatig. A legfontosabb vizsgalatokrol b&vebben irunk.

VERKEP MONITOROZAS

Amint fentebb emlitettiik, neutropenia gyanija esetén az elsd lépés a teljes vérkép
vizsgalat. Ezaltal megtudhatjuk a nentrophil szamot. Ha a nentrophil-szam alacsony, a
vizsgalatot meg kell ismételni, hogy biztosak lehessiink benne, hogy neutropenia
folyamatosan fennall. A stlyos kronikus neutropénidban szenvedd betegek nentrophil

4 M 4 4 /7 M 4 . .
szama mutathat kismeérteki ingadozast, de - szemben a ciklikus
neutropeniasokkal — mindig nagyon alacsony marad.
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Elofordulhat, hogy a neutrophil szim néha normalis, maskor viszont nagyon
alacsony a ciklusos valtozas miatt. Ebben az esetben az orvos ciklikus neutropeniira
gyanakszik, és 6 héten keresztiil hetente 3 vérmintat fog venni, hogy lassa, hogy
fennall-e a neutrophil szam szabalyos ingadozasa.

EGYEB VERVIZSGALATOK

Az orvos egy masik vérvizsgalatot is el fog végezni, mellyel ellenanyagokat keres,
hogy kizarja az autoimmun neutropeniat (1d. az autoimmun neutropeniardl szolo
fejezetet a 12 oldalon).

CSONTVELO ASPIRACIO/CSONTBIOPSZIA

Ha az orvos a vérvizsgalatok alapjan valamilyen tipust reutropeniira gondol, akkor
fontos a wonmwels vizsgalat elvegzése, hogy a diagnozist megersitsék a csontvels
sejtek mikroszkop alatti megtekintésevel (1d. 4. Abra a 8 oldalon).

A csontveléi sejteket altalaban a nagy csip6esontbdl, az ileumbdl veszik, vagy néha a
lapos mellcsontbél, a sternumbél.  Altaldban altatisban vagy helyi
érzestelenitésben és boditasban végzik a vizsgalatot. Az alkalmazott technika
korhazanként valtozik. KezelGorvosa el fogja magyarazni onnek, hogyan végzik a
beavatkozast.

A csontvelét két killonbdz6 mbdon lehet megvizsgalni. Egyrészt a csonmeldi sejteket
kiszivhatjuk a csont iiregébdl Ggy, mint a vért a vénabol (wontvels aspiracio).
Masrészt kivehetlink egy darabka wonmelst a csont szilard részével egytitt
(csontbiopszia) és ezt dolgozhazjuk fel, hogy megnézziik a csontvels szerkezetét.

CYTOGENETIKAI ES MOLEKULARIS VIZSGALAT

Amint azt fentebb emlitettiik (8 oldal), fontos a eommelsi sejtek cytogenctikai
kovetése. A contvelii sejtekben minden morfoligiai rendellenesség kialakulasat
eytogenetikai valtozas elézheti meg.

Vannak tovabbi technikak is, amelyekkel bizonyos eyogenetikai valtozasok
nyomon kovethetdek, ezekrdl érdeklédjon kezelorvosanal.

VIZSGALATOK EGYEB ALLAPOTOKBAN

Ahhoz, hogy biztosak lehessiink azoknak a betegségeknek a diagnozisaban,

amelyek nemcsak a véképz6 rendszert érintik, mint pl. a Shwachmann-Diamond
szindroma (1d. 11 oldal) vagy az 1b tipust glikogéntarolasi betegség (Id. 12 oldal), a
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vérvizsgalatokon kiviil mas vizsgalatokat is el kell végezni. KezelGorvosa el fogja
magyarazni, milyen tovabbi vizsgalatok szikségesek. Néha ilyenkor masik
szakorvos véleményére is szitkség van.

A sulyos kronikus neutropenia kezelése

A velesziiletett, a ciklikus és az idiopathiis neutropenia kezelésében a kovetkezdket
probaltak ki vagy alkalmazzak:

- Granulocyta-kolonia stimulalé faktor (G-CSF)

- Csontvels atiiltetés (BMT)

- Egyéb: Dbeleértve egyéb gmkineket, antibiotikumokat, vitaminokat,
immunszuppressyiy - szeveket, immunglobulinokat,  kortikosteroidokat  és  fehérvérsejt
transzfuziot

- Tuneti kezelés

Csakugy mint az orvos altal felirt kezelés, a taplalkozas és a higiéné - beleértve a
7/ /. 7 / M /4 /4 4 .. A

j0 sz4j higiénét is — nagyon fontos a fertdzés esélyének csokkentésében. A helyes
taplalkozas ©nmagaban azonban nem emeli meg a neutrophil szamot stlyos
kronikus nentropeniiban.

Az 6nnek megfeleld egyéni terapiat a kezel6orvosnak kell beallitania. A kezelés
/ . . ” .. 4 4 4 M
tervezeésekor figyelembe kell venni az elonyoket és az esetleges karos hatasokat is.

GRANULOCYTA-KOLONIA STIMULALO FAKTOR (G-CSF)

A G-CSF egy otokin, amit az emberi szervezet allit el6. Az a G-CSF, amit
kezelésként adunk, NEM emberi szervezetbdl szarmazik, hanem biztonsagos
ipari technologiaval allitjak el6 (génmanipulacioval). Ez az anyag képes kifejteni a
termeészetes cytokin Osszes aktivitasat és hatasat. Eppen ezért nincs lehetdség a
4 ” 7 4 . / " 4 4 i / V4 / 4

virusfertGzés atvitelére a G-CSF-kezelés soran (szemben az emberi vérbol készitett

termékekkel).

A G-CSF serkenti a neutrophilek képzddését és fokozza az érett neutrophillk
aktivitasat, igy a baktérium-616 képességliket. Egy receptoron keresztiil fejti ki a
hatasat, ami a granulocytik felszinén talalhato, megkoti a G-CSF-et, majd egy olyan
jelet kiild a sejtnek, aminek hatasara az osztodni, érni kezd vagy fokozodik a
mukdodése. (Id. 3. abra a 7 oldalon).

A stlyos kronikus neutropenidban szenvedd betegek termelnek ugyan G-CSF-et, de
ismeretlen okbdl ez nem fejti ki a megfelel6 hatast a vérben keringve, ehhez extra
adag G-CSF (kezeléskent) sziikséges.
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Az 1000/mm (1,0x10° ) Kkoriili neutrophil szim eléréséhez és fenntartasihoz
szlikséges G-CSF injekciok dozisa és gyakorisaga széles skalan valtozik. A legtobb
betegnek 5-20 ug/ttkg (microgram/testtomegkilogram) G-CSF naponta subcutan
(bor ala adott) injekcié formajaban elegendd, de vannak, akiknek igen nagy
dézisokra van sziikségiik, mely akar 120 ug/kg/nap is lehet (néha napi t6bbszori
injekcid vagy infzi6 formajaban), megint masoknak pedig egészen kis mennyiség
is elegendd, akar 0,01 ug/kg/nap. Vannak betegek, akiknek nem sziikséges napi
gyakorisaggal adni a G-CSF-et, de rovid tavii modositasokra lehet sziikség, ha
elkapnak egy fert6z8 betegséget.

A G-CSF-et altalaban subentan (kdzvetlenil a bor ala adott) injekcid formajaban
kell alkalmazni. A beadashoz legmegfelelobb helyek a has koldok alatti része, a
felkarok kiilsd felszine és a combok kiils6-felsd része (Id. 7. abra). A G-CSF-et
onmaganak is beadhatja a beteg, és erre célszr(t is biztatni, mert ezaltal
fuggetlennek érezheti magat, és a kezelésnek legalabb egy formajat 6 kontrollalja.
Mint minden gyakran adott subentan injekcid esetén itt is célszerl a beadas helyét
allandbéan valtoztatni, mert ezzel elkeriilhetd a hegesedés és az ebbdl adodo
kellemetlenség. Az injekcio altaldban nem fajdalmas, de néha szrd érzést
okozhat egy rovid iddre.
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7. abra Hova és hogyan kell beadni a G-CSF-et

A G-CSF-kezelés hatasara a neutrophilek szama dramai moédon megemelkedik, és
kétségkiviil ez a leghatdsosabb kezelés silyos kronikus reutropenidban. Néhany G-
CSF-fel kezelt SKN-es (stlyos kronikus neutropenias) betegben csont vagy
izomfajdalmat és lépmegnagyobbodast észleltiink. A tobbi mellékhatas ritka, de
néhany betegben el&fordult #hrombocytopenia, helyi reakcid a beadas helyén, kitités,
majmegnagyobbodas, iziileti fajdalom, ostesporosis, bbrre lokalizalodod  vaseulitis,
veérvizelés/fehérjevizelés, hajhullas és meglévd bdrbetegség kitjulasa (pl. psoriasis).
Ha dgy észleli, hogy jelentkeznek 6nnél ezek vagy mas mellékhatasok, jelentse
azt kezel@orvosanak. Ezeken felil megfigyeltek cyrogenctikai eltéréseket, MDS-sé
(myelodysplasias szindromava) vagy AMI-lé (akut myeloid leukaemiava) vald
atalakulsat is a G-CSF-el kezelt congenitilis nentropeniis betegekben. Nem tudjuk
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azonban, hogy ez a hossztavu, napi gyakorisaga G-CSF kezelés kovetkezménye-
e vagy a congenitilis nentropenia termeészetes lefolyasa miatt kovetkezik be (Id. még a

7 oldalt).

CSONTVELO ATULTETES

A csontvels atiiltetés is egy kezelési lehetdség stlyos kronikus newtropenidban. Azok
szamara kell fenntartani, akik nem reagalnak a kezelésre, vagy akiknél /Jenkaenia
vagy MDS fejlédik ki az évek soran. A contvels atiltetés nagyon intenziv
beavatkozas, sok a veszélyes mellékhatasa, ezért semmiképpen sem els6
valasztando kezelés. KezelGorvosa errdl bovebb felvilagositast is tud adni.

EGYEB KEZELESI MODOK

Corticosteroidok

Néhany esetben a steroidok nagyon hatékonyak a neutrophil szim emelésében A
steroidok hatasara a meutrophilek elhagyjak a csontvelit és a véraramba lépnek.
Ugyanakkor a steroidok nem fokozzak az 0j neutrophil sejtek képzddeését a
csontvelében, és csokkenthetik a tobbi vérsejt-féleseg szamat, igy novelik a
fertézések esélyét. Osszességében a steroidok nem bizonyultak hatisosnak a SKN
kezelésében kivéve azt a nagyon kevés beteget, akik nem reagalnak semmilyen
mas kezelésre, a steroidok viszont hatékonyak. Amellett, hogy novelik a fertdzési
hajlamot, sok mas nem kivanatos mellékhatasuk is van, pl. a cukorbetegség
kialakulasanak esélyét is novelik.

Fehérvérsejt transzfziok

A fehérvérsejrtranszfuziot ritkan alkalmazzuk. Altalaban a stlyos, életet fenyegeto
fertozések kezelésére tartjuk fénn. A nentrophilek poétlasa transzfuziéval nem
kivitelezhetd hosszitavon kiilonbozd okok miatt. E sejtek gytjtése nehézkes, az
érett nentrophilek élettartama rovid és a sejtek életben tartasa par 6ranal hosszabb
i V4 M / . .. M 4 4 4 4 / . . 4
iddre szinte lehetetlen. Csakigy mint a tobbi vérkészitmény esetén, itt is fennall a
virusfertdzes atvitelének lehetSsége.

Kiegészits kezelési mddok

Szamos egyeb kiegeszitd kezelés lehetseges, itt csak a legfontosabbakat emeljiik
ki:

- Szij higiéné - beletartozik a rendszeres fogaszati ellendrzeés is. A
kifogastalan  szaj higiéné elengedhetetlen, és ajanlott az
antibakterialis szajviz hasznalata is.

- Oltasok - a  neutropeniasok  immunrendszere  képes
ellenanyagokat termelni, ami megvedi Sket az adott fert6zésektdl.
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Eppen ezért a Magyarorszigon érvényes oltasi rendben szerepld
oOsszes oltast megkaphatjak a neutropenias betegek

-  HOomérséklet-mérés — ha a laz 38,5 C (101,3 F) {6lé emelkedik,
keresse fel orvosat.

- Jo altalanos higiéné beleértve az alapos kézmosast.

- Antbiotikum prophylaxis - szajon at vagy vénasan adott
antibiotikumok vagy gomba ellenes szerek alkalmazasara is
sziikség lehet a fert6zések megelGzése céljabol, de ennek
elrendelése nagyban fiigg az orvos egyéni tapasztalatatol.

- Azonnali kapcsolatteremtés a korhazzal vagy klinikaval - fontos,
hogy mindig 6nnél legyen az orvosa és klinikaja telefonszama.

- Kilfoldi utazas - egyeztesse orvosaval, hogy megbeszélhessék a
specialis  veszélyeket, az elérhet6 korhazakat és  azok
telefonszamait. A oldalon talalja a kulonboz6 eurdpai
orszagokban dolgozd  mentropenia-szakemberek névsorat, akik
kapcsolatban allnak a SKNNR-rel (Stlyos Krénikus Neutropenia
Nemzetkozi Regiszterrel).

A stlyos kronikus neutropenia hosszutava kezelése

A SKN kezelésének legfobb célja, hogy normalis életvitelt biztositsuk a
betegeknek. Ebbe beletartozik az iskolaba jaras, a nyaralas, a csaladi és a tarsasagi
élet.

Orvosa a vérkép vizsgalat segitségével tudja kovetni az ANSZ-ot. Az ANSZ
kovetése lehetGvé teszi az orvos szamara, hogy a kell6 idSben megkezdje a G-CSF
adagolasat.

Amikor elkezdi a G-CSF kezelést, orvosa szorosan kovetni fogja az ANSZ-ot,
foleg az elsé 4-10 hétben, hogy ellendrizze, megfelelo-e a G-CSF adagolasa. Ha
mar sikeriilt megtalalni a megfelel6 adagot, akkor elegend6 havonta ellendrizni a
vérképet. Ha naponta kap valaki G-CSF-et, akkor a beadas utan nagyjabdl 18 éraval
kell levenni a vért a vizsgalat céljara. Ha valaki ennél ritkabban kapja a G-CSF-et,
akkor a kovetkezd adag besdisa elStt célszerdi megnézni a véirképet. Igy a
legalacsonyabb ANSZ-rdl szerziink informaciot.

CSONTVELO VIZSGALATOK

A csontvels aspiracio vagy biopszia alkalmas arra, hogy segitsen az orvosnak a beteg
allapotanak megitélésében. Csontvels vizsgalattal lehet megerdsiteni, hogy a beteg
valoban congenitilis nentropenidban szenved. Ha a diagnozis biztos, évente indokolt
csontveld €s cytogenetifai vizsgalatot végezni a esonwels valtozasainak kovetésére. A
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congenitdlistOl eltérd tipusa meutropenidban szenvedbk esetén az orvos megitélésére
van bizva, hogy végez-e évente eontvels vizsgalatot.

TERHESSEG

A Nemzekozi Regiszter gytjti az adatokat az SKN és a terhesség kapesolatardl,
de eddig kis szamu terhességrol szamoltak csak be, igy keveset tudunk a G-CSF
lehetséges hatésairdl a terhességre. Eppen ezért a G-CSF-kezelésrdl a terhesség
soran kezel6orvosanak kell dontenie, aki ismeri a kezelés lehetseges kockazatait
és elonyeit az on egyedi esetében. Mivel a G-CSF biztonsagos alkalmazhatosagat a
terhesség soran még nem erdsitettek meg, igy ha csak lehetséges, a G-CSF adasat
fel kell fuggeszteni, vagy minimalizalni kell az elsé 3 honapban. Errdl részletesen
kell beszélnie kezelGorvosaval, mieltt barmilyen dontést hozna a terhességgel
kapcsolatban. Igy orvosa 4t tudja nézni a rendelkezésre all6 friss kdzleményeket a
terhességgel kapcsolatban, és ki tudja dolgozni a G-CSF adagolasanak modjat.

PSZICHOSZOCIALIS HATASOK

A csaladi életet, az iskolai el6menetelt, a munkat mind befolyasolhatja az a
fokozott stressz, amit egy csaladtag kronikus betegsége okoz. A SKN-s betegek és
csaladtagjaik hasonld fesziiltséget élnek at, mint a diabetesben (cukorbetegség),
epilepsziaban, ¢ysticus fibrosisban vagy mas hosszatavon fennalloé betegségben
szenvedd tarsaik és csaladtagjaik. A SKN-s gyerekek keresztiil mennek a fejlodés
szokasos allomasain, és ezt fokozhatja a krénikus betegség altal okozott stressz.

A diagnoézis felallitasat kovetSen a betegnek és csaladjanak a megddbbenés, a
zavarodottsag és talan a harag kozos érzésével kell szembenéznie. Néhany beteg
élete veszélybe keriil, masok folyamatos fert6zésektdl szenvednek, megint
masoknak csak néha jelentkeznek fert6zései. Megbomolhat a normalis csaladi
élet, mert a kezeletlen SKN-s betegnek kiszamithatatlanul jelentkeznek a
megbetegedései. ElSfordulhat, hogy el kell halasztani az utazast, vagy a tervezett
nyaralas elmarad a kiszamithatatlanul jelentkez6 fertdzések miatt. A csaladok
elszigetelve érezhetik magukat a barataiktdl és a kozosségtdl, ezért sziikségik
lehet ra, hogy olyan csaladokkal beszélhessenek, akik szintén ett6l a ritka
betegségtdl szenvednek. Az ilyen onsegitd csoportok, melyeket csaladok vagy
szakemberek vezetnek, sokat segithetnek e problémak feldolgozasaban.

Az iskolaskorunal fiatalabb gyerekek fejloddésének minden meérfoldkove
kapcsolatban all a kornyezetiik feletti hatalom kérdésével. A SKN-s gyerekeket
be kell vonni a betegségiikkel kapcsolatos teendékbe, amennyire csak lehetséges.
Ez vonatkozhat pl. a sebek és horzsolasok ellatasara, a megfelelé kézmosasra és a
G-CSF beadasanal val6é segédkezésre. Ebben az életkorban hasznos lehet, ha a
gyereknek adunk egy ,neutropenias” jaték babat, hogy 6 legyen a gondviselGje. A
kezelt SKN-s gyermekek sokszor gyogykezelést is akarnak adni a babanak.
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Ezaltal konnyebb lesz a gyerek szamara, hogy kiadja magabdl a frusztraciot, amit
a neutropenia miatt érez, és hogy elkezdje feldolgozni a betegséget.

Minden iskolas gyermek az iskolaban (is) szocializalédik, és itt megy végbe
szellemi fejlodése. A fejlodés e merfoldkover elengedhetetlenek a gyermek lelki
egészsége szempontjabol. A SKN-s gyermeknek sziiksége van ra, hogy minden
gondozoja (beleértve a tanarait, az iskolai apolokat, az edzbket) ismerje a SKN-t.

A kamaszkor nehéz id&szak a legtobb gyermek életében A SKN-s gyermekek
eszreveszik, sokszor ekkor el6szor, hogy kiillonboznek a tarsaiktol. Ez lehet az a
kor, amikor a gyermek radobben, hogy a SKN végig fogja kisérni az életét. A
kamasz ugy érezheti, hogy az SKN befolyasolja az iskolai dolgait vagy a
tobbiekkel valé kapcsolatait. Nem ritka a kamaszok részérdl, hogy tagadassal
reagalnak betegségiikre. Kialakulhatnak olyan viselkedésformak, amelyek a
borfertdzések, a szaj higiéné elhanyagolasihoz és a  G-CSF-kezelés
abbahagyasahoz vezetnek.

Ebben a stadiumban a kamasz egy pozitiv onkeép kialakulasaért kiizd, igy kiizd
minden ellen, ami latszélag negativan megbélyegzi. Fontos, hogy a sziild
észrevegye a viselkedés valtozas jeleit, a depressziora utalé tiineteket vagy harag
szokatlan megnyilvanulasi formait (mint pl. az iskolai tejesitmény romlasa vagy
extréem viselkedés). A sziil6knek a megérzéseikre kell hagyatkozniuk, és a gyerek
megszokott viselkedésébdl kell kiindulniuk. Ha a szild aggddni kezd kamasz
gyermeke viselkedése miatt, tanicsos felkeresni orvosukat, hogy megbeszéljék a
problémat.

A Sdlyos Kronikus Neutropenia Nemzetkozi
Regiszter

A Stlyos Kronikus Neutropenia Nemzetkozi Regisztert (SKNNR) 1994-ben
alapitottak, hogy nyomon kovethet legyen a betegség klinikai lefolyasa, kezelése
és kimenetele. A Regiszterben talalhaté a vilagon a legnagyobb terjedelm hosszt
tavi adatokat feldolgozd adatbazis a SKN-s betegekrdl. Ez eldnyére valik a
betegeknek, csaladjaiknak és kezel6orvosaiknak, akik igy a legnaprakészebb
informaciékhoz juthatnak a betegség lefolyasat és kezelését illetGen.

Egy beteg bekertilhet a Regiszterbe, ha:

1. Az ANSZ 500 /mm’ (0,5x10°/1) alatt van 3 mérés soran a Regiszterbe vald
felvételt megel6z3 3 honapban (ha a beteg G-CSF-kezelésben részesiil, akkor a
kezelés kezdetét megel6z6 3 hoénapban) kivéve a Shwachmann-Diamond-
szindromas betegeket, akik magasabb ANSZ-szel vagy akar normalis nentrophil-
szammal is bekeriilhetnek.

2. A korel6zmeényben visszatérd fertSzések szerepelnek.
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Egy beteg NEM kertilhet be a Regiszterbe, ha:

1. Neutropeniaja gyogyszerhatas kovetkezménye.
A kovetkezdk valamelyikében szenved:
Thrombocytopenia (SDS és GSD1b betegek kivételt képeznek a kizaras alol)
Myelodysplasids szindroma
Aplasticus anaemia
HIV-pozitivitas
Ismert immunbetegség, pl. rhenmatoid arthritis
3. Rak miatt kemoteripidt kapott az elmalt 5 évben.

A Regiszterbe bekeriild betegek esetében a kovetkezd alapvizsgalatokat kell
elvégezni:

1. Csontvels vizsgalat, mely megerdsiti a SKN diagnozisat.

2. Cytogenetikai vizsgalat, ha G-CSF -kezelést kezdiink vagy terveziink.

3. A betegek alairnak egy nyilatkozatot, hogy beleegyeznek adatainak névtelen
felhasznalasahoz.

A SKNNR céljai a kovetkezok:

1. Dokumentalni a SKN lefolyasat és megfigyelni a klinikailag fontos
valtozasokat, pl. az elsddleges kezelésre adott valaszt vagy a hosszd tava
biztonsagossagot.

2. Megfigyelni az el6fordulasi gyakorisagat és a kimenetelét a kovetkezd,
korabban mar észlelt mellékhatasoknak: csontritkulas, léepmegnagyobbodas,
vasculitis, thrombocytopenia, cytogenetikai abnormalitasok, myelodysplasids szindréma és
lenkaemia.

3. Orvosi halozat felallitasa a SKN jobb megismerése érdekében.

Demographiai adatbazis felallitasa a j6vdbeni kutatasok szamara.

5. Betegek csonmels mintainak gyUjtése kiillonbozd idépontokban a jovébeni
kutatasok szamara.

A

A SKNNR a kovetkezokbdl all:
Egy Tanacsado Testiilet, mely szakért6 orvosokbol/haematologusokbal all:

Dr. Blanche Alter, National Cancer Institute, Rockville, MD, USA

Dr. Mary Ann Bonilla, St. Joseph’s Children’s Hospital, Paterson, NJ, USA

Dr. Laurence Boxer, University of Michigan, Ann Arbor, ML, USA

Dr. Bonnie Cham, Manitoba Cancer Treatment & Research Foundation, Winnipeg,
MB, Canada

e Dr. David C. Dale, SCNIR Co-Director, University of Washington, Seattle, WA,
USA
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Dr. Jean Donadieu, Hopital Trousseau, Paris, Frankreich

Dr. Melvin Freedman, Hospital for Sick Children, Toronto, ON, Canada

Dr. George Kannourakis, Marian House, Ballarat, Victoria, Australia

Prof. Sally Kinsey, St James's University Hospital, Leeds, England

Lee Reeves, Pinckney, MI, USA

Prof. Karl Welte, SCNIR Co-Director, Medizinische Hochschule, Hannover,
Germany

Dr. Jerry Winkelstein, Johns Hopkins University, Baltimore, MD, USA

Egy eurdpai orvosokbdl/haematologusokbodl allé csoportbdl, melyet Helyi
Orvosi Kapcsolatnak hivnak, és tobb eurdpai orszagban megtalalhato:

Austria
o Dr. Katharina Clodi, Landeskinderklinik Linz, Linz
Belgium
o Prof. Andries Louwagie, A.Z. Sint Jan
o Prof. Christiane Vermylen, U.C.L. St. Luc, Briissel
Czech Republic
o MUDr. Jaroslava Voglova, Oddeleni klinicke hematolgie, Hradec Kralove
Germany
o Dr. Gundula Notheis, Dr. von Haunersche Spitalklinik, Miinchen
o Prof. Dr. Karl Welte, Dr. Cornelia Zeidler, Medizinische Hochschule
Hannover, Hannover
United Kingdom
o Dr. Philip Ancliff, Great Ormond Street Hospital, London
o DProf. Sally Kinsey, St James's University Hospital, Leeds
France
o Dr. Jean Donadieu, Hopital Trousseau, Paris
Greece
o Dr. Antonis Kattamis, ,Aghia Sophia“ Children’s Hospital, Athen
o Prof. Helen Papadaki, University Hospital, Heraklion, Kreta

Hungary
o Prof. Laszlo Marodi, University of Debrecen, Debrecen
Ireland
o Dr. Owen Smith, Tallaght Hospital, Dublin
Israel
o Dr. Yigal Barak, Kaplan Hospital, Rehovot
Italy

o Dr. Mauricio Aricod, IRCCS Policlinico San Matteo, Pavia

o Dr. Fabio Tucci, A.Z. Meyer, Firenze
Norway

o Dr. Tore Abrahamsen, Dept. Of Paediatrics, Rikshospitalet, Oslo

o Dr. Geir Tjonnfjord, Rikshospitalet, Oslo
Poland

o Dr. Krzysztof Kalwak, University Children’s Hospital, Wrozlaw
Russia

o Prof. Nadja Torubarova, Institute of Pediatrics RAMS, Moskau
Serbia

o Dr. Mirjana Gotic, Clinical Center of Serbia, Belgrad
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e Spain
o Dr. Evaristo F. Feliu, Hospital Germans Trias 1 Pujol, Badalona
o Prof. Juan J. Ortega, Hospital Materno-Infantil Vall d’"Hebron, Barcelona
e Sweden
o Prof. Goran Elinder, Karolinska Institutet at Sédersjukhuset, Stockholm
o Prof. Jan Palmblad, Huddinge University Hospital, Huddinge
e The Netherlands
o Dr. Marie Bruin, Het Wilhelmina Kinderziekenhuis, Utrecht
o Dr. A.Y.N. Schouten-van Meeteren, Hospital Vrije Universiteit, Amsterdam
o Dr.S. Zweegman, VUMC, Amsterdam
e Turkey
o Assoc. Prof. Aydan Ikinciogullari, Ankara University, Ankara

A SKNNR-rdl informaciot a kvetkezo helyekrdl szerezhet:
Eurdpaban:

Internationales SCN Register

Medizinische Hochschule Hannover

Kinderklinik

D-30623 Hannover

Deutschland

Telefon +49 (0) 511 5571-05

Fax +49 (0) 511 5571-06
www.mh-hannover.de/kliniken/paed _haemonko/scn/

Amerikaban:

Severe Chronic Neutropenia International Registry
600 Stewart St., Suite 1503

Seattle, WA 98101

USA

Telefon +1 (206) 543-9749

Fax +1 (206) 543-3668

UW Box 356422
http://depts.washington.edu/registry/

Ausztraliaban:

Cancer Research Centre

University of Ballarat

St. John of God Hospital
1002 Mair St

Ballarat

Victoria

Australia 3350

Telefon +61 353 33-4811
Fax +61 353 33-4813
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Magyarorszagon:

http://www.visvitalis@freemail.hu

Onsegitd csoportok

Az 3nsegitb csoportok célja, hogy Osszekottetést teremtsenek az olyan csaladok
kozott, ahol valaki SKN-ban szenved. Ezek a kapcsolatok segitenek enyhiteni azt
az elszigeteltséget, amit gyakran éreznek azok a csaladok, ahol valaki kronikus
beteg.

Europa:

Interessengemeinschaft Neutropenie e.V.
Telefon +49 (0) 4441 911133

Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e.V.
Telefon +49 (0) 2951 4789
www.glykogenose.de

Kanada:

Neutropenia Support Association Inc.
Telefon (800) 663-8876 (nur innerhalb Kanadas)

www.neutropenia.ca

USA:

National Neutropenia Network, Inc.
Telefon (800) 638-8768 (within the US, only)

Shwachman Syndrome Support
Telefon (877) 737-4685 (within the US, only)

Magyarorszag:
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Gyakori keérdesek ¢s valaszok a  kronikus
neutropénidval kapcsolatban

K: Miért van a gyermekemnek kronikus neutropénidja?

Nem ismert pontosan, hogyan és miért alakul ki a SKN. A congenitalis
nentropénidban szenveddk (Kostmann-szindrima) esetében  antoszomdlis recessziv az
oroklésmenet. Ez azt jelenti, hogy a beteg gyerek sziilei mindketten hordoztak a
hibas gént, és tovabbadtak gyermekiiknek. Az egyetlen esély arra, hogy gyermeke
tovabbadja a betegséget a gyermekeinek, ha olyan személlyel kot hazassagot, aki
szintén hordozza a hibas gént.

A ciklikus neutropenia antoszomalis dominins moddon oroklédik. Itt az egyik sziild
maga is beteg egy ,dominans” génnek koszonhet8en, amely elnyomja a génpar
egeszseges tagjat. Ciklikus nentropenia esetén megvan az esélye annak, hogy
gyermeke tovabborokiti a betegséget.

Mindenesetre a neutropenia barmely altipusaban - a fenti két kivétellel - lehetséges,
hogy a betegség gy jelenik meg a csaladban, hogy egyik sziilé6 sem hordoz hibas
gént.

K: Krénikus neutropenias gyermekem fejlédése és novekedése normalis lesz-
e?

A neutropenias gyermekek a szokasos médon fejlédnek. Mindenesetre a congenitdilis
neutropenidban  szenvedd gyermekek altalaban alacsonyabbak, mint a t3bbi
neutropénias vagy a neutropéniaban nem szenveddk.

K: Megkaphatja-e gyermekem a kételezd oltasokat biztonsaggal?

Altalaban biztonsaggal adhatdk az oltasok, és a kotelez6 oltasokat a szokasos
idében meg is kell adni. Orvosaval megbeszélhet minden megszoritast, ami a
gyermek betegsége miatt sziikséges.

K: Gyermekemnek nemrégiben stlyos influenzaja volt, az orvos mégsem
adott antibiotikumot, amikor meg elvagta magat egy elesés kapcsan, adott.
Az orvosom azt mondta, hogy az a kiilonbség, hogy az influenza mas tipust
betegség, amiben az antibiotikumok nem hatasosak. Most nagyon
Osszezavarodtam, hogy akkor milyen tipusit fert8zésekre figyeljek.
Elmagyarazna?

A neutrophilek a legfontosabb sejtek a bakterialis és gombas fertdzések
lekiizdésében. Az 6n gyermekének kevesebb reutrophifje van, ezért fokozottabban
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ki van téve a bakterialis fert6zéseknek. A bor vagott, horzsolt sebei, a fekélyek
hajlamosak feliilfert6zédni baktériumokkal. Az antibiotikumok a bakterialis
fertézésekben hatasosak. Ezzel szemben a virusok okozzak a legtobb megfazast,
az influenzat, a baranyhiml6t. Ezekben a betegségekben az antibiotikumok
hatastalanok, de a virusokat a Amphogrik kiizdik le, ezek szama pedig nem

csokkent az 6n gyermekében.

Ha kétségei vannak, hogy gyermeke melyik fajta fertGzésben szenved, vigye
orvoshoz.

K: Milyen életkilatasai vannak egy neutropenias gyermeknek?

A G-CSF bevezetése elott a neutropeniasoknak sok problémat okoztak a
fert6zések. Voltak, akikben ezek a fertézések az életet veszélyeztették, és
néhanyan fiatalon meghaltak valamilyen fertézésben. Azoknak a betegeknek,
akik G-CST kezelésben részesiilnek, és kozel normalis az ANSZ-uk, normalisak az
életkilatasaik.

K: Mikor kell elkezdeni gyermekem G-CSF kezelését?

A kezelést akkor kell elkezdeni, ha gyermekének gyakori szajfekélyei vannak
vagy egyéb fertOzései, amelyek rontjak az életmindségét. Az emberek
kiillonbozbek: ugyanolyan  neutrophil szim  mellett  kiilonb6z6 embereknél
kilonb6z8  gyakorisaggal jelentkeznek fert6zések. A {8 cél a fert6zések
gyakorisaganak és stlyossaganak a csokkentése fliggetleniil a kiindulasi nentrophil
s3anmtol.

K: Van-e egy olyan hatéar, amelyen tdl mar nem biztonsagos a G-CSF kezelés?
A SKNNR-ben sok olyan beteget tartunk nyilvan, akik tobb mint 11 éve kapnak
G-CSF kezelést. Ez arra utal, hogy a G-CSF kezelés hosszatavon is biztonsagos és
hatékony marad.

K: Lehet-e szjon at szedni a G-CSF-et?

A G-CSF-et nem lehet szijon 4t szedni, mert ez egy fehérje, amit lebontananak a
gyomor és a bél enzimei az emésztés soran.

K: Végrehajthat6-e biztonsaggal miitéti beavatkozas G-CSF kezelés alatt?

Igen - biztonsaggal lehet mutétet végezni, amennyiben a sebész tisztaban van a
beteg allapotaval és a G-CSF kezelés lényegével. A tervezett mitét eltt kérje ki

immunolbgusa orvosi hozzajarulasat a mtéthez és javaslatat a G-CSF adagolassal
kapcsolatban.
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K: 7 éves lanyom szeretne tiborba menni az iskolaval. Mivel sulyos
congenitdlis neutropenidja van és naponta kap G-CSF-et, amit én adok be
neki, vonakodom attél, hogy elengedjem, de ugyanakkor nem szeretném, ha
le kellene mondania az ilyen élményekrSl Mit tanacsol?

Biztassa gyermekét arra, hogy vegyen részt minden programban az

iskolatarsaival. A taborba menés specialis el6készitést igényel: biztositani kell a G-

CSF tarolasat és beadasat, de ezt meg lehet el6re beszélni a tabori orvossal vagy

noverrel. Alternativaként nagyon sok haematologiai/oncologiai centrum szervez
J 4 V4 / A /

nyari taborokat, ahol az orvosok vagy a névérek beadjak a gyogyszereket.

K: A fiam G-CSF-et kap, amidta diagnosztizaltdk a Kostmann-szindrémajat 3
hénapja. Igaz, hogy sokkal jobban van, de még mindig vannak
szajnyalkahartya fekélyei, amik sok kellemetlenséget okoznak neki. Lehet-e
valamivel enyhiteni a szenvedésén?

A gyerekeknek sokat segit a j6 szaj higiéné, amibe beletartozik a fogmosas, a
ragogumi, a fogselyem hasznalata és a rendszeres fogaszati ellendrzés is.
Ellendrizze, hogy gyermeke szaj higiénéje valoban kifogastalan-e, és hasznaljanak
chlorhexidines szajobldgetést. Szintén hasznos lehet, ha felkeresi kezel6orvosat,
hogy megbeszéljek a G-CSF adagolasat; lehet, hogy modositasra van sziikség, ami
az adag emelését jelenti.

K: 27 éves vagyok és ciklikus neutropenidm van. Emiatt hetente 3-szor G-
CSF-et kapok. A baritommal par honap mulva Gsszehazasodunk, és ezutin
nem sokkal gyereket is szeretnénk. Tudna felvilagositast adni arrdl, hogy a,
gyerekemnek milyen esélye van ri, hogy ciklikus neutropeniaja legyen, b,
mikre kell fokozottan figyelnem a terhesseg alatt?

A gyermeknek 50% az esélye arra, hogy ciklikus neutropenidja legyen, ha
partnere nem szenved szintén ciklikus neutropeniaban. Ez azért van, mert a
ciklikus reutropenia autoszomalis dominans moédon oroklédik. Mindenesetre
, . , . . /17 )
érdemes felkeresni egy human genetikust is, hogy megbeszéljék a kockazatot az
on egyedi esetében.

Mivel a G-CSF atjut a méhlepényen, igy bejut a magzatba, érdemes megbeszélnie
kezel6orvosaval a G-CSF adagolasat a terhesség alatt, és kidolgozni egy tervet a
terhesség soran esetlegesen felleps fertézések lekiizdésére. Jelenleg a G-CSF
kezelés felftiggesztését javasoljuk az els6 3 honapban hacsak lehetséges. Ha 6n
jelenleg terhes, meg kell beszélnie kezelGorvosaval az adagolast, és hogy melyek
azok a neutropenia altal okozott allapotok, amelyekkel orvoshoz kell fordulnia a
terhesség soran (pl. 1az vagy fert6zés).
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K: Van-e olyan specialis diéta, amely javit a betegségemen?

A kiegyensulyozott étkezés fontos az egész csaladnak, mert biztositja a sziikseges
tapanyagokat és vitaminokat, amelyek nélkilozhetetlenek az egészség

4 4 / 71 .. /4 17 / . . .
megOrzeséhez és a normalis ndvekedéshez, fejlédéshez. Nincs olyan vitamin,
novényi anyag vagy specialis étrend, amelyr6l kimutattak volna, hogy emeli a
neutrophil s3dmot.

K: Részt vehet-e gyermekem az iskolai programokon?

Igen, feltéve, hogy gyermekének nincsen nagyfokt lépmegnagyobbodasa,
alacsony vérlemezke szama vagy mas aktualis betegsége, részt vehet s szokasos
sportfoglalkozasokon vagy egyéb programokon. Az iskolanak tudnia kell

gyermeke neutropeniajardl, és jelentenie kell a sziil6nek minden sériilést.

K: Milyen tanacsokat adhatok a tanaroknak az iskolaban?

Magyarazza el nekik gyermeke betegségét, és kérje meg Oket, hogy figyeljenek
arra, hogy nem lazas-e vagy nincsenek-e fertSzésre utalo tiinetei. Mindekozben
gyGzze meg Oket, hogy gyermeke részt vehet minden iskolai programban, és
ugyantgy kell banni vele, mint az Ssszes tobbi gyerekkel. (Ld. A fuggelék).

K: Hol és hogyan teremthetek kapcsolatot a tobbi beteggel?

A SKN web oldalon megtaldlja az Egyesiilt Allamokbeli és a kanadai
neutropenias Onsegité csoportok elérhetdségeit. KezelGorvosatdl is kérhet
segitséget Ausztriaban, Németorszagban, Angliaban, Magyarorszagon vagy az
USA-ban, hogy keresse ki a megfelel6 iroda cimét a SKNNR web oldalarél (1d. 23
oldal). Van sok kevésbé specializalt nsegité csoport is, ahol szivesen fogadnak
SKN-es betegeket is.

K: Hol talalok még t6bb irodalmat a betegségrdl?

A SKNNR web oldalan van egy lista, ezen kiviil felveheti a kapcsolatot a
Regiszter irodaival is, ahol tudnak 6nnek adni irodalmat (Id 23 oldal).
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Fiiggelék

Iskolai tajékoztatd a Stlyos Kronikus Neutropeniarol

tanar(nd)nek
szul6tol

A stlyos kronikus neutropenia azokat az allapotokat jeloli, amelyekben a nentropenia
a {6 probléma. A neutropenia azt jelenti, hogy a neutrophilek szama a vérben alacsony.
A nentrophilek nagyon fontosak a baktériumok elleni védekezésben, ezért a tal
kevés neutrophillel rendelkezd betegek nagyon fogékonyak a bakterialis
fertézésekre. Ez a betegség nem ragalyos, igy nem terjed emberrél-emberre. Ez
egy 0roklodo betegség. Az egyes neutropenia tipusokat ugy 6rokli a gyermek a
sziileitdl, mint a kék szemet vagy a voros hajat.

A neutropeniat egy G-CSF vagy Neupogen nevl ¢tokin rendszeres injekcidjaval
kezelik. Ez segit a szervezetnek a neutrophilek eldallitasaban, hogy lekiizdhesse a
fertozéseket.

Keérjik, segitsen nekiink a fertdzések megel6zésében azzal, hogy az apro
sériiléseket ellatja antibakterialis szappannal vagy betadinnal. Kérem, jelezze
nekem, ha gyermekemet apré sériilés éri, hogy figyelemmel tudjam kovetni a
sebet. Ha olyan sériilés torténik, ami orvosi ellatast igényelhet, kérem, azonnal
értesitsen engem.

38 C folotti laz esetén kérem, azonnal értesitsen.

Ha barmilyen kétsége meril fel a gyermekem egészségi allapotat illeten, a
kovetkezo telefonszamokon érhet el:

Ha tovabbi informaciokra van sziksége a neutropeniirdl, kérem vegye fel a
kapcsolatot a SKN Regiszterrel vagy velem. A web oldal cime:

http://depts.washington.edu/-registry/
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Kisszotar

ANSZ (abszolit neutrophil szdm): Ggy kapjuk meg, ha a neutrophilek szazalékos
aranyat megszorozzuk a fehéreérseit szammal, és az igy kapott értéket elosztjuk 100-
zal. Ez jelenti a vérvétel pillanataban a védekezésre rendelkezésre allo neutrophilek
szamat a vérben. Egy nem neutropenias embernél a normalis tartomany 1800/ul
és 7000/ul kozé szokott esni.

AML (akut myeloid leukaemia): a leukémia a fehérvérsgrek rosszindulat
betegsége, ami a monocytikat vagy a granulocytikat érinti. Az jellemzi, hogy a vérben
és a csonmvelsben éretlen, hibas fehérvérsejtek jelennek meg.

Alopecia: hajhullas.
Anaemia: vérszegénység, tl kevés vordsvertest.

Antitest (ellenanyag): olyan fehérjék, amelyeket a fehéreérsgirek egyik csoportja, a

hmphocytik termelnek, és a szervezet védekezéséért felel6sek. Az antitesrek altalaban

az idegen anyagokhoz kotédnek, mint a korokozok vagy a mas emberbdl

szarmazo, mesterségesen bevitt sejtek. Néha azonban a szervezet sajat sejtjeit is

megtamadhatjak, pl. autoimmun neutropenia esetében, ahol a neutrophi-ellenes antitesrek
./ . . P4 /4 PR ”

a beteg sajat neutrophijeihez kotodnek és elpusztitjak Oket.

Aplasticus anaemia: az Osszes vérsejtféleség (voros vértestek, fehérvérsejtek és
vérlemezfdk) hianya, aminek az oka a eontvelii képzés elégtelensége.

’r”

Aphtha: a szajnyalkahartya kis, kor alakd, rendkivil fajdalmas fekeélye.
Arthralgia: izileti fajdalom.
Arthritis: iziileti gyulladas.

Autoimmun betegség: azokat a betegségeket nevezziik antoimmun betegségeknek,
amelyekben az immunrendszer a szervezet sajat alkotdelemeit tamadja meg,
karositja vagy pusztitja el.

Autoszom(dlis) domindns: egyik 6roklddéesi méd. A dominans 6roklddési mod,
mint pl. ciklikus neutropeniaban, azt jelenti, hogy ahhoz, hogy a gyermek beteg
legyen, elég, ha a szilok egyike atorokiti a hibas gént gyermekének. Az
autoszomalis jelzd arra utal, hogy az 6roklodés fuggetlen a gyermek nemeétdl.

Autoszom(dlis) recessziv: egyik fajta 6roklodési mod. A recessziv 6roklodési
mod, mint pl. Kostmann-szindromaban, azt jelenti, hogy ahhoz, hogy a gyermek
beteg legyen, az kell, hogy mindkét sziil6 atorokitse a hibas gént. Az
autoszomalis jelzd arra utal, hogy az 6roklodés fuggetlen a gyermek nemeétdl.
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Basophilek: a  granulooytdk egy altipusa, melyek szama megemelkedhet
lépeltavolitas utan.

Congenitalis: velesziiletett.

Cysticus fibrosis: orokletes betegség, melynek lényege a sejtek anyagcseréjének
megvaltozasa, ennek kovetkeztében sulyos tiidobetegseg és emésztési zavar alakul

ki.

Cytogenetika: olyan moédszer, melynek segitségével mikroszkop alatt tudjuk
vizsgalni a kromoszimafkat.

Cytogenetikai: a kromosyémdikra vonatkozo.

Cytokin: olyan fehérje, melyet bizonyos sejtek termelnek, hogy altaluk
befolyasoljak mas sejtek makaodéset.

Csontveld: a csontok belsejében talalhato szivacsos allomany. Itt talalhatbak az
dssejtek, amelyek osztédasaval keletkeznek a vért alkoto sejtek: a fehémeérseirek, a
vorosvertestek, a vérlemezkék, a B-és T-hmphocytik és a makrofagok.

Febérvérsejt: az a vérsejttipus, amely az immunrendszert jelenti, a fert&zések
elleni védelemben jatszik szerepet. Ide tartoznak a monocytik, a granulocyrik és a

hmphocytik. Nevezik ket lenkocytaknak is.

Febérvérsejt szdm: a vérben jelenlevs fehérvérserek szama egy mikroliterben a
vérvétel pillanataban.

Filgastim: az r-metHu-G-CSF nem-gyari, nemzetkdzi neve.
G-CSF: granulocyta-kolonia stimulalo faktor.

G-CSF-receptor: a granulooytdk felszinén talalhatd fehérje, amelyhez a G-CSF
kotddik. A kotddés adja a jelet a sejtnek, hogy pl. n6jon, osztddjon vagy érjen.

Génmanipuldcod: olyan technika, mellyel emberi gént (pl. a G-CSF génjét) lehet
bejuttatni a megfeleld sejtekbe, mondjuk baktériumok segitségével, és igy

elérhetjiik, hogy a sejt a kivant génterméket (pl. a G-CSF-et) eléallitsa.

Granulocyta: a fehérvérserek egyik altipusa, amiket tovabb osztalyozhatunk, mint
neutrophilek, eosinophilek és basophilek.

Haematopoesis: vérképzés.

Haematopoetikus novekedési faktor: olyan fehérje, mely elGsegiti a vérsejtek
képzbdesét.
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Haematuria: vérvizelés.

Hepatomegalia: majmegnagyobbodas.

HIV: human immundeficiencia virus, az AIDS virusa.

Idiopathids: ismeretlen okd.

Immunglobulin: a hmphooytik altal termelt fehérje, melynek feladata az idegen
anyagokhoz, kérokozokhoz valo kotddés, hogy ez altal az immunrendszer sejtes
elemei konnyebben elpusztithassak 6ket.

Immunszuppressziv: az immunrendszer mikodesét gatlo.

Kemotardpia: a rakos sejtek elpusztitasara iranyulo gyogyszeres kezelés.
Kortikosteroid (steroid): mellékvesekéreg hormon. Gyodgyszerként erls
gyulladascsokkentdk, de szamos mellékhatasuk van: pl. fogékonnya tesznek a
fert6zésekkel — szemben, cukorbetegség  kialakulasihoz,  csontritkulashoz
vezethetnek stb.

Kromoszomdk: a sejtmagban talalhaté sejtalkotorészek, amelyek az Osszes
genetikai informaciét hordozzak. A krmomdszomik megvaltozasa betegséget
jelenthet. Cytogenetikai vizsgalatokkal tehetjiik Sket lathatova (mikroszképpal).
Lenogastim: a glikozilalt rHu-G-CSF nemzetkdzi, nem gyari neve.

Leukaemia: a fehérvérsejtek rosszindulatt betegsége.

Leukocyta: fehérvérseit. Altipusai: granulocytdk, monocytik €s lymphocytik.

Lymphocytik: a fehérvérseirek egyik tipusa. Ezek felelosek a szervezet védelméeért
virusokkal szemben (T-Amphocytik) és az ellenanyagok termeléséert (B-hmphocytik).

Metabolikus: anyagcserével kapcsolatos. Vagyis az étel felvétele, lebontasa és
felhasznalasa.

Mindségi vérkép (qualitativ vérkép): az egyes fehérvérsgt tipusok megoszlasa.,
egymashoz valé aranya.

Monocytdk: olyan fehéreérseirek, melyek a fert8z6 agensek és a fertdzott sejtek
elpusztitasaért felelések, bekebelezik azokat.

Morfoldgiai: a fizikai alakra és méretre vonatkozo.

Mpyelodysplasids szindréma (MDS): A contvelsben el6forduld kéros sejtekkel
jellemzett betegség. Lenkaemiiva alakulhat.
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Myelokathexis: a velesziletett neutropenia nagyon ritka formaja, amikor a
nentrophilek nem tudjak elhagyni a csontvelét, hogy beléphessenek a véraramba.

Neutrophilek: olyan fehérvérsejtek, melyek a baktériumoktol védik meg a
szervezetet. Nevezziik 6ket granulocitaknak, segmenteknek, polymorfonuklearis
sejteknek is.

Osteopenia: a csontok enyhe asvanyi anyag vesztése.

Osteoporosis: a csontok stlyos asvanyi anyag vesztése.

Ossejt: a legéretlenebb sejttipus a csontvelsben, amely képes barmilyen vérsejtté
alakulni.

Pluripotens baemopoetikus Gssejt: olyan sejtek, amelyek még barmilyen fajta
vérsejtté alakulhatnak.

Promyelocyta: a granulocytiknak csontvelsben talalhato elBalakjai.

Prophylaxis: olyan tevékenység, amellyel megprobalunk megel6zni valamilyen
nemkivanatos eseményt pl. fertézések kialakulasat.

Proteinuria: fehérjevizelés.
Psoriasis: pikkelysomor.

Rbeumatoid arthritis: az iziletek hosszan tartdé gyulladasos betegsége, hivjak
polyarthritisnek is.

Splenectomia: lépeltavolitas.

Splenomegalia: 1épmegnagyobbodas.

Subcutan: bor ala adott.

Szindréma: kiilonboz6 tiinetek egyiittese.

Thrombocytak: vérlemezkék.

Thrombocytopenia: alacsony vérlemezke szam. (< 150.000/mm’).
Vasculitis: a kis erek gyulladasa.

Vérkép: a kiillonbozd sejttipusok szama a vérben a vérvétel pillanataban.
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Vérlemezkék: olyan vérsejtek, amelyek a véralvadasban jatszanak szerepet.
Nevezik ket thrombocytiknak is.
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