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PRIMER IMMUNHIANYOK ES DAGANATOS BETEGSEGEK

BEVEZETES

Ez a fiizet bemutatja, hogy milyen daganatos betegségek fordulhatnak
el6 primer immunhianyos (PID) betegeknél, és ezek miként kezelhetdk a
leghatékonyabban.

A primer immunhianyok ritka betegségek, melyek soran az immunrendszer
bizonyos részei hianyoznak vagy nem mikddnek megfeleléen. Ezaltal a PID-es
betegek fogékonyabba valnak eltérd korképekre és fertézésekre, amelyek akar
életveszélyesek is lehetnek.

A PID-esek kdrében egyes daganatok kockazata magasabb lehet, mint a nem-
PID-eseknél. A kdvetkez6kben attekintjik a daganatkockazat ndvekedésének
okait, valamint a korai felismerés és kezelés lehetéségeit PID esetén.
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PRIMER IMMUNHIANYOK (PID-ek)

Tobb mint 599 féle PID-t ismerlink, a legritkabb (pl. SCID) és a gyakoribb (pl.
szelektiv IgA-hiany) formakig.

A PID-ek rendszerint ritka korképek, de vannak koztik gyakoribbak is, és

mind jelentds hatassal lehetnek az érintett életére. PID-et az élet barmely
szakaszaban lehet diagnosztizalni; legsulyosabb formai gyermekkorban
felismerhet6k, de el6fordul, hogy csak felnéttkorban, kés6i megjelenés vagy egy
elhiiz6do diagnosztikai folyamat miatt ismerik fel.

Sulyossaguk igen valtozatos lehet, az enyhe tinetektdl az életveszélyes,
fokozatosan romlo allapotokig. A PID-sek fogékonyabbak fert6zésekre,
allergiakra, illetve fert6zések szévédményeire. Gyakran évekig kezeletlenek,
tébbszdr kapnak antibiotikumot tartds eredmény vagy gyogyulas nélkdl.
Raadasul kérikben bizonyos daganatok (kiildndsen vérképz&szervi, gyomor-
bélrendszeri és egyes bértumorok) kockazata is megnd. Tény, hogy a daganat
a masodik leggyakoribb halalok (az elsé a fert6zés) PID-es gyermekeknél

és felnstteknél. Epp ezért orvosa mar a korai jeleket is figyeli, hogy idében
elindulhasson a kezelés.

PID-EK ES DAGANATOK

Regiszteres adatok arra utalnak, hogy PID esetén megemelkedhet bizonyos
daganatok, példaul lymphoma (fehérvérsejteket érint6 vérképzdszervi daganat),
bdr-, pajzsmirigy-, gyomor-, maj-, holyag- és méhnyakrak kockazata. A pontos
el6fordulasi aranyokat nehéz megbecsiini a PID-ek ritkasaga miatt. Fontos
hangsulyozni: a PID nem jelent automatikusan rakot, sok PID-es soha nem lesz
daganatos.

Kiemelendd példak: CVID, ataxia-telangiectasia, Wiskott—Aldrich-szindréma,
X-kapcsolt lymphoproliferativ betegség (Duncan-szindroma).
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TABLAZAT — DAGANATMINTAZATOK KULONBOZO

PID-EKBEN

PID Foébb daganattipusok Jelentett daganatok

Ko6zonseéges valtozo Lymphoma, gyomor- NHIT,’ gyomor-,

. o3 f . emlé-, hugyholyag-,

immunhiany (CVID) bélrendszeri daganat . .
méhnyakrak

X-kapcsolt

lymphoproliferativ Lymphoma NHL, Hodgkin-limféma

betegség

Diffuz nagy B-sejtes

Wiskott—Aldrich- lymphoma, NHL,

szindréma Lymphoma leukémia, Kaposi
szarkdbma
Limfoid leukémiak,
Ataxia-telangiectasia Lymphoma U IElinEeite

lymphoma, epithelialis
tumorok

CVID-hez leggyakrabban a non-Hodgkin limféma (NHL) tarsul. Egyes orszagos
adatok emelkedett NHL, gyomor- vagy bérrak-kockazatot mutattak PID-eseknél,
féleg 30 év felett. Egy holland elemzés 10%-0s daganatkockazat-novekedést
igazolt PID-eseknél, kiulondsen fiatalabbaknal lymphoma vagy leukémia
formajaban. Olasz vizsgalatok CVID-eseknél a gyomorrak kockazatat emelik ki,
amely agresszivebb lehet, mint az atlagos.

Viszont nincs adat arra, hogy PID-eseknél gyakoribbak lennének a
leggyakoribb daganatok (tudé-, emlé-, prosztata-, petefészek-, vastagbélrak).
A f6bb emelkedett kockazat limfémakra, gyomor-bélrendszeri, illetve néhany
bérdaganatra igaz.
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MIERT MAGASABB A DAGANATKOCKAZAT
PID-BEN?

Ennek pontos oka nem ismert. Feltételezik, hogy a hibas immunvalasz nem
képes kiiktatni a potencialisan rakossa valo sejteket, illetve hogy bizonyos
virusok és baktériumok folyamatos jelenléte is elésegitheti a daganat
kialakulasat.

MEGELOZHETO A DAGANAT KIALAKULASA
PID-BEN?

Altalanossagban nem, mert lehetetlen elére megmondani, kinél alakul ki. Orvosa
felhivja a figyelmet kockazati tényezékre (pl. bizonyos kérokozdok gyomorbdl
torténd eradikacidja, rontgensugarzas minimalizélasa — ataxia-telangiectasia
esetén kiemelten fontos). Talan csdkkentheti a daganatkockazatot a PID korai,
szervkarosodas el6tti kezelése, de ez tovabbi kutatasokat igényel. A rak kezelése
egyébkeént nem tér el a nem-PID-es esetektél, de a PID-esek rosszabbul tlrik a
szisztémas kezelést a fert6zések, szervkarosodasok miatt.

A beteg is tehet daganatai kockazatanak csokkentése érdekében: ne
dohanyozzon, ne fogyasszon alkoholt, étkezzen egészségesen, kerllje a
leégést.

DAGANATOK SZURESE ES KEZELESE PID-BEN

A legjobb megel6zés a rendszeres szlirés és korai felismerés, mint az
egészségeseknél. Ezért jarnak rendszeresen vérvételre, vizsgalatokra. Igazolt
daganat esetén immunolégus és onkolégus (vagy hematolégus) kézdsen, a PID
figyelembevételével dont a kezelésrdl.
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TOVABBI INFORMACIO ES TAMOGATAS

Ezt a kiadvanyt az International Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies (IPOPI) készitette.
Tovabbi informaciék: www.ipopi.org.

P\ BE

Email: pibe@pibe.hu

Ezt a forditast nem az IPOPI készitette. Mint ilyen, bar minden eréfeszitést megtesziink a forditas
pontossaganak biztositasa érdekében, az IPOPI nem garantalja a leforditott informacidk pontossagat,
megbizhatésagat vagy idészerliségét, és nem vallal felel6sséget az ilyen informaciok pontossagabdl,
megbizhatésagabdl vagy idészerliségébdl eredd veszteségekeért.

GRIFOLS

Tamogatok: Grifols és Takeda




