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A verkepzo es csontrendszer kozott szoros
elettani kapcsolat:

hemopoézis a csontveloben




Véralvadas zavarai:

e haemophilias arthropathia

Vérképzérendszer betegségei:

e |leukaemiak

e lymphomak

e myeloma multiplex



Haemophilia
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e X kromoszomahoz kotott, recessziv oroklodeésu

* elofordulasi gyakorisaga a teljes populacioban 1:10.000

e Mo.-n kb. 1000 beteg: kb. 80% Haemophilia A (Vlll.factor)
kb.20% Haemophilia B (IX.factor)

Fo6 tiinet: kulonbozo helyeken spontan, vagy enyhe
traumara bekovetkezo verzes.
(sc.,im.,ia.,gastroint.,KIR,hugyuti)

sulyos faktoraktivitas <1% spontan verzések

spontan vérzeés ritka

kozépsulyos faktoraktivitas 1-5% trauma vagy mutét
kapcsan sulyos vérzés

vérzés csak nagyobb

enyhe faktoraktivitas 5-40% trauma vagy mitét
kapcsan



Haemophilias arthropathia
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3 stadiuma van

Acut haemarthros

e az izulet duzzadt, fajdalmas, meleg tap., flexios tartasban
van

Patologiai folyamat: az iziileti belhartya sériilt ereibdl keriil a vér az
izuleti résbe. Kezelés nélkul a vérzés mindaddig folytatodik, amig az
izuleti tok és a kornyezo szovetek altal kifejtett nyomas elég nagy lesz
ahhoz, hogy a vérzést megallitsa. Ekkora a csontvégek mar eltavolodnak
egymastol ,a tok kitagul, feszul, ami komoly fajdalommal jar. Emiatt a
beteg onkéntelentil a legkényelmesebb helyzetbe hozza az izuletet.
(térd és konyok esetén hajlitott, boka kissé nyujtott helyzet.)

Terapia: mieldbbi faktor potlas, nyugalomba helyezés, jegelés.
Arthrocentésist ne, csak ha septicusra gyanus, vagy nagyon fesziil.
Fajdalomcsillapitasra paracetamol, tramadol adhato.




Chr. synovitis

 az izulet tartosan duzzadt, nem fajdalmas, enyhén meleg
tap., mozgasa korlatozott lehet.

Patologiai folyamat: az ismétlé6dd bevérzések kovetkeztében
synovialis hyperplasia alakul ki, haemosiderin rakodik le a
belhartyaba. A csontokban diffus porosis, atrophia alakul ki,
melynek oka a megnovekedett ia.nyomas kovetkeztében az erek
kompressioja, valamint az inactivitas. Az izfelszinek
porcboritékainak pereme alatt megindul a csontallomany usuratioja.
Erosiok fokeént a tibia prox.és a humerus dist.részén alakulnak ki. A
porcszovet pusztulasa kovetkeztében az izuleti rés beszukul. Az
izfelszineken pseudoosteophytak , subcondralis cystak jelennek meg.

o Terapia: sz.e.ia.szteroid. NSAID-ot inkabb ne, ha sziikséges
nagyon rovid ideig. (aszpirin tilos, ibuprofent, szelektiv COX2 gatlot
inkabb ). Synovectomia.

Fiziotherapia .(legfontosabb a gyogytorna az izomero és izuleti
mozgasok fenntartasara, kontracturak megakadalyozasara)



Degenerativ végstadium

* az izulet deformalt, mozgasa korlatozott.

o deformalt epifizisek, izresszuikulet, osteophytak,
subluxatio, a regeneratio réeven elsimult izfelszinek.
Jellegzetes deformitasok : negyzet alaku patella,
kiszelesedett caput radii.

Terapia: fiziotherapia, protezis impl.




Profilaxis

Mo.-on 1999 ota van lehetoseg kontrollalt otthoni
kezelésre (KOK).

* a beteg vagy a szulo keresere, elozetes orvosi
felkészitést, kepzest kovetoen

o feltetele a jo periférias véna, mivel a faktorpotlas
kizarolag iv.uton torténhet.

Folyamatos profilaxis: 2 éves kortol |18 éves korig , az ev
legalabb 46 heteben, haemophilia A-ban heti 3x,
haemophilia B-ben heti 2x faktor potlas.

Ezaltal a sulyos format kozepsulyossa alakitjuk,
megelozhetok a spontan beverzések, a sulyos izleti
destrukciok kialakulasa, a beteg eletminosége javul.



Leukaemia

A vérképzo szervek ( csontvelo és nyirokrendszer) malignus
betegsege. Az osszes daganatos megbetegedés 2 %-a.

Akut leukaemia :

o -afehérvérsejtek éresi folyamata szakad meg, az eéretlen sejtek
(blastok) gyorsan osztodnak és kiszoritjak a tobbi vérsejt
termelodeéset.

Kronikus leukaemia:

* normalis ,érett kinézetl, de mikodéskeéptelen sejtek képzodnek.
Lymphoid: T és B lymphocytak

Myeloid: granulocytak, monocytak.

ALL: leggyakoribb 3-7 éves kor kozott

AML: 50 éves kor felett

CLL: 60-70 éves kor kozott

CML: kozépkoruak (atlagéletkor 42 év ).



Mozgasszervi manifesztacid eléforduldsi gyakorisaga:

» gyerekekben 14-65%
» felnottekben 4-13 %

 acut lymphoid leukaemiaban a leggyakoribb ( a blastos
krizis kifejezett tunetekkel jarhat)

 a kronikus formak mozgasszervi tunetei ritkabbak es
enyhebbek.

» akar egy evvel is megelozhetik az alapbetegseg
igazolhatosagat.



Tiinetek

Gyerekkori akut leukaemiaban:

o -laz és diffuz csontfajdalmak dominalnak, a csontok
nyomaserzekenyek lehetnek

o -asszimetrikus migralo polyarthritis lehet

e -JCA vagy rheumas laz kéepét utanozhatja.

Patologiai folyamat: a koros sejtek csontvel6i burjanzasa, a
synovialis hartya sejtes infiltratioja es a kornyezo
periosteum irritacioja okozza a klinikai tuneteket.




Felnottkorban

o arthralgia, asszimetrikus mono-,oligo-,vagy polyarthritis (a
terd érintettsege gyakori), gerincfajdalom.

Patologiai folyamat: a csontfajdalom oka a malignus csontveld
proliferatio kovetkeztében létrejové periostealis infiltratio,
osteolyticus laesio, oszteoporoticus fractura, csontinfarctus.
Ezek radiologiailag is kimutathatok. A csontelvaltozasok
detektalasaban segithet még a csontscintigraphia. A synovialis
folyadék enyhén gyulladasos tipusu, a synovialis biopszia
diagnosztikus erteki lehet.

Mind gyerek, mind felnottkorban a betegek fogekonyak a
fertozesekre, de osteomyelitis vagy septicus arthritis ritka.

A kéz kis csontjainak leukaemias infiltratioja lagyrészduzzanattal,
dobverouijjal és csontdestrukcioval a leukaemias dobverouijj.

A betegség es kezelés soran hyperuricaemia, secunder
koszvény is jelentkezhet.




Lymphomak

A lymphomakat szovettanilag a lymphoreticularis
rendszerbol szarmazo sejtek (lymphocytak, histiocytak
,es prekurzor sejteik) proliferatioja jellemzi. Klinikai
megjelenésuket és lefolyasukat tekintve igen valtozatos
korkepek. Osztalyozasukra, stadium beosztasukra
szamos klasszifikacios rendszer letezik.
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A primer csontlymphomdk leginkabb 20 és 50 év kozott alakulnak
ki, jellemzo a férfi dominentia.(3:2). Leggyakrabban a hosszu

csoves csontok erintettek, ezt kovetik a bordak, csigolyak és
a medence.

Szinte mindig mozgasszervi panasszal kezdddik: az érintett csont
fajdalma, mozgasi nehezitettseg ,a medence csontjainak
megbetegedése esetén lumboischialgias panaszok, csipotaji
fajdalom lehet a tunet.

Hagyomanyos rtg felvételen ,ha kimutathato, az rendszerint
rosszul hatarolt,osteolyticus vagy vegyes tipusu (lyticus és
scleroticus) csontdestrukciokent abrazolodik. Patologias
csonttores is elofordul. CT vagy MR segithet a dg-ban.
Biopszia.

Lymphomakban synovialis reakcio ritkabb,mint leukaemiaban,
mono-,vagy polyarticularis nem erosiv, seroneg.arthritis
lehet. A synovialis biopszia diagnosztikus érteku. El6fordulhat
hypertrophias osteoarthropathia es sec.koszveny is.




Esetbemutatas

|937-ben sziletett férfi
2006.jun.,, ambulantia: osteoporosis iranyaban kérik vizsgalatat

El6zmények:

2005.nov .: emelést kovetden derékfajdalom

2006.marc.: RTG: TH.X csigolya compressios fracturaja
Belgyogyaszaton tu. kutatas negativ, Neodolpasse inf. hatastalan
2006.maj.: PTE Idegseb.Klinikan kétoldali percutan vertebroplastica

Tavolabbi anamnesisben 1992.6ta ismert és kezelt hypertonia.

OP riziko tényezok hianya ! (Maj,vese,pm betegsége nincs,
vernyomascsokkenton kivll egyeb gyogyszert nem szed, nem
dohanyzik, alkoholt nem fogyaszt, egyéb tores nem volt)



DEXA 2006.06.14. Pécsi DG.KP:
L1-L4T score —4,59

Csipo tot. T.score —0,7

Radius tot. T score —0,26

Labor:We : 35mm/h, koll. X —kotes 1069 pg/ml, egyeb
norm.tart.belul.

RTG: LI-llI-IV. csigolya felso zarolemezenek beroppanasa

TH: Calcisedron



|degsebeszet:

e L gerinc MR 2006.06.16.: LI, I, IV csigolya compr.,
az Ll.subacut jellegu. Polydiscopathia. HDI.LIV,,
Spondylosis, scoliosis

e 2006.06.30-an ketoldali percutan L.I.
vertebroplastica

e 2006.07.21-08.03-ig rehab.kezeles intezetunkben.
Bot nelkul jar, dereka faj, nem tud elorehajolni, gyoki
tunete nincs. Javultan tavozik.



e 2006.09.29. labor:We: 58 mm/h , koll.X-kotes 369 pg/ml
,egyeb norm.tart.belul.

e 2007.06.13-06.30-ig ujabb rehab.kezeles intezetunkben.
Jarasa nehezitett, dereka faj, nem tud elorehajolni. Nem
javult.

* DEXA 2007.08.23.Pecsi Dg.KP:
* L gerinc tot.T score —4,0

e Csipo tot. T score —1,8

* Radius tot. T score —0,0



e 2008.febr. ujabb kivizsgalas : myeloma multiplex

» Cytostaticus kezelést kezdtek. |.ciklus utan pitvarfibr.,
cardialis decomp. lepett fel, kémiai cardioversio tortent.

PTE I.Belklinika haematologia:

» Cytostaticus th. 4 ciklus (bortezomib :Velcade)

e Zolendronat infusio (Zometa)

e Fentanyl 25 ug tapasz

o Alapbetegsegének progressioja nem észlelheto.We: 20 mm/h
2009.12.14-2010.01.04-ig rehab.kezelés intézetlinkben .

Bottal jar, megrovidult torzs (5 cm), 20 kg-os fogyas,
hypothroph.végtagizomzat, renyhe av.-i melyreflexek,also
vegtagi fajdalom, zsibbadas (polyneuropathia)

2010-ben a beteg exitalt



Myeloma multiplex

e malignus hematologiai betegségek 10-15 %-a
o atl.eletkor 60-70 év
e enyhe férfidominancia

e a plasmasejtek malignus betegsége , melyek a csontveloben
korosan tultermelodnek

Kovetkezmeények:

* M-proteinnek vagy paraproteinnek nevezett abnormalis antitest
fokozott termelése, a normal voros és fehérversejtek szamanak
csokkenése, vesemukodes karosodasa ( extrem gyorsult We,
anaemia, magas se-kreatinin, magas se-osszfehérje, elektroforesissel
M gradiens, immunelektroforesissel monoklonalis protein )

* a monoklonalis plasmasejtek altal termelt citokinek (IL-6)
osteoclastokat aktivalnak

( diffus porosis, osteolyticus laesidk, patologias torések)



Klinikai tunetek:

 csontfajdalom (gerinc, mellkas)
e patologias toresek

* alt.gyengeseg, fogyas, laz

e recurrens fertozesek

Radiologiai elvalt:

* axialis csontokon (csigolyak, borda, koponya, medence,
femur) diffus porosis vagy multiplex osteolyticus laesiok



Myelomas csontelvaltozasok terapias lehetosegei:

 a bisphosphonatok kedvezo hatasa egyertelmuen
bizonyitott

* mozgasaktivitasra serkentés az osteopenia és
thrombosis megelozese erdekeben

 fajdalomcsillapitas, ha szukseges kabito
fajdalomcsillapitokkal. NSAID-ok kerulendok.

* radioterapia a fajdalmas csont laesiokra, ha az nem
reagal fajdalomcsillapitokra, vagy ha gyoki tunetek
vannak.

» sebeészi beavatkozas a patologias fracturak megelozesére
vagy kezelesére

¢ a lokalizalt csigolya laesioknal vertebroplastica, vagy
kyphoplastica fajdalomcsillapitas, vagy nyomascsokkentes
celjabol






