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N o w e l l  é s  H u n gerford  1 9 6 0 -b a n  ír tá k  l e  c h ro n ic u s  
m y e lo id  le u k a e m iá b a n  (C M L) az ú n .  „ m in u te ” 
c h r o m o s o m á t  (1, 2). A z  1 9 6 6 -b a n  C h ic a g ó b a n  re n 
d e z e t t  k o n fe r e n c ia  n e v e z t e  e l  ez t a  c h r o m o s o m á t  a 
f e l f e d e z é s  h e ly é r ő l P h i la d e lp h ia  c h r o m o so m á n a k  

(Pht).
E n n e k  a m o r p h o lo g ia i  a b e r r a t ió n a k  a  lé n y e g e :  

az e g y i k  a u to so m á lis  k i s  a c r o c e n tr ic u s  ch r o m o so -  
m a  h o s s z ú  k a rjá n a k  a  d e le t ió ja  (1. á b ra ) .

K o r á b b a n  ú g y  v é l t é k ,  h o g y  a G 2 1 - e s  m e g r ö v i 
d ü lé s e  e r e d m é n y e z i e  „ m a r k e r ” c h r o m o s o m á t. A z  
a u to r a d io g r a p h iá s  é s  f lu o r e s c e n s  v iz s g á la t o k  azon 
b a n  e ld ö n tö t t é k ,  h o g y  a  P h i  c h r o m o s o m a  a G 2 2 -es  
a b e r r a t ió já n a k  a k ö v e t k e z m é n y e  (3 , 4 ) . A  P h i a 
m y e lo id  e le m e k b e n , e r y t h r o c y t a  és  m e g a k a r y o c y ta  
p r a e c u r so r o k b a n , s v a ló s z ín ű le g  a m y e lo id  ő sse jt 
b e n  is  m e g ta lá lh a tó  (4 1 , 4 2 , 43, 44). A  P h (  ch ro m o -  
so m a  d ia g n o s z t ik u s  é r t é k ű ,  m e r t a  C M L -e s  b e te 
g e k  tö b b s é g é b e n  k im u t a th a tó .  A z  e g y e s  sz e r z ő k n é l 
a k im u ta th a tó s á g  m é r t é k e  k ü lö n b ö z ő . N é h á n y  
sz e r z ő  e r r e  v o n a tk o z ó  a d a t á t  az 1. tá b lá z a tb a n  fo g 
la l tu k  ö s s z e . I s m e r e te s s é  v á lta k  o ly a n  C M L -e s  e s e 
t e k  is ,  a m e ly e k b e n  1 - n é l  tö b b  P h i c h r o m o so m á t  
t a lá lt a k  (5 , 6). A  P h i  p o z i t ív  c lo n  d ia g n o s z t ik u s  
j e le n t ő s é g é t  m u ta tjá k  a  c y to g e n e t ik a i  s z ű r ő v iz s g á 
la to k  e r e d m é n y e i  is . F itz g e r a ld  é s  C a n e llo s  k ö z ö l 
t e k  o ly a n  k lin ik a ila g  é s  h a e m a to ló g ia i la g  e g é sz sé 
g e s n e k  ta r t o t t  e s e te k e t ,  a k ik n e k  P h i c h r o m o so m á ja  
v o lt  é s  a  c y to g e n e t ik a i  a b n o r m a litá s  fe n n á llá sa  
u tá n  n é h á n y  é v v e l k é s ő b b  je le n tk e z te k  a  CM L tü 
n e t e i  (8 , 9).

A  P h t  c h r o m o so m a  e r e d e te  n e m  t is z tá z o t t .  E l 
f o g a d o t t ,  h o g y  sz e r z e t t  a b n o r m a litá s ;  u g y a n is  e g y -

J elen leg i m u nkah ely: Bobory Júlia dr. (Sem m el
w e is  O T E, II. B e lg y ó g y á sz a ti K lin ik a), N agy György 
dr. (M agyar N ép h ad sereg  E gészségü gyi S zolgálata), 
P etrá n y i G yula dr. (S e m m e lw e is  OTE, II. B elgyógyá 
sza ti K lin ik a ).

Orvosi H etila p  1975. 116. évfo lyam , 16. szám

1. ábra.

p e té jű  ik r e k n e k  c s a k  az e g y ik é b e n  p á r o su lt  a  P h i  
p o z it iv itá s  a  C M L  tü n e te iv e l .  A  m y e lo id  s e j t e k  t e 
n y é s z e t é v e l  v é g z e t t  k ís é r le te k  m e g m u ta ttá k , h o g y  
e  m á r  m e g s z e r z e t t  sa já to s sá g a  a  m y e lo id  s e j t e k n e k  
to v á b b  ö r ö k lő d ik  az  o s z lá s o k  so r á n  (12). A  f lu o 
r e s c e n s  m ó d s z e r  s e g ít s é g é v e l  s ik e r ü lt  k im u ta tn i ,  
h o g y  a P h | a  G 2 2 -r ő l a  C 9 -r e  tö r té n ő  t r a n s lo c a t io  
k ö v e tk e z m é n y e  (14 , 15, 16, 70). A z  is  k id e r ü lt  h o g y  
a  C 9 -n ek  n in c s  e b b e n  a v o n a tk o z á s b a n  k it ü n t e t e t t  
s z e r e p e , m e r t  n é h a  a z  A 2 -r e  tr a n s lo c á ló d ik  a  G 22  
d is ta l is  r é sz e  (1 7 ).

A  f e n t ie k b ő l  lá th a tó , h o g y  a C M L k o r s z e r ű  
d ia g n o s z t ik á ja , th e r a p iá ja , i l l .  p a th o g e n e s is é n e k  
k é r d é s e  e lv á la s z th a ta t la n  a c y t o g e n e t ik a i  v iz s g á la 
t o k tó l .  E rre r á m u ta t ta k  a z o k  a z  ö s s z e fo g la ló  r e f e 
r á tu m o k , a m e ly e k  h a za i la p o k b a n  is  m e g j e le n t e k  
(27 , 28, 29, 30).

K lin ik á n k o n  r é g ó ta  f o g la lk o z u n k  a C M L -á s  
b e te g e k  g o n d o z á s á v a l,  ú ja b b a n  a c h r o m o s o m a -  
v iz s g á la to k a t  i s  r u t in s z e r ű e n  v é g e z z ü k . A  k ö v e t 
k e z ő k b e n  e d d ig i  e r e d m é n y e in k r ő l  k ív á n u n k  b e s z á 
m o ln i .

M ó d szer

38 m a lign u s h a em ato log ia i m eg b eteged ésre  g y a 
n ú s  esetben  v é g e z tü n k  ch rom osom a-an a líz ist. 19 b eteg  
b izo n y u lt k lin ik a ila g  és h a em a to ló g ia ila g  C M L -nak. 12 
esetb en  ism é te lte n  is  v ég e ztü n k  ch rom o so m a -v izsg á -  
la to t:  a th erap ia  m egk ezd ése  e lő tt  és rem issiób an . A



1. táblázat

Szerzők Időpont j

i

A vizsgált 
betegek  
szám a

P b i+
betegek
száma

N ow ell................ I960 7 7
Touch ................ 1963 27 25
S p eed .................. 1964 24 22
Kiossoglou . . . . 1966 25 24
Tjio .................. 1966 73 60
E lves ................ 1967 11 11
W oodliff .......... 1969 36 36
Chervenik ........ 1971 7 7
Eobb ................ 1972 64 62

b eteg e k  eg y  része k oráb ban  m ár cy to sta tik u s k e z e lé s 
b en  részesü lt. E zen  b etegek en  a rem issiób an  a th e r a -  
p ia  b e fejezése  u tá n  is  6— 8 h é tte l v ég é ztü k  a v iz sg á 
la to t.

A v iz sg á la to k a t ru tin szerű en  p erip h er iás v é r  t e 
n y észetéb ő l M oorhead  ism ert m ó d szerév e l v é g e z tü k  
(18, 19, 20). Á lta lá b a n  50, p ro b lem a tik u s esetb en  100 
m od alis  osz lá st ér ték eltü n k . A  stern u m p u n ctió v a l eg y  
id ő b en  —  az e se tek  eg y  részéb en  —  d irek t ch rom oso-  
m a -v iz sg á la t  is  tö rtén t (21, 22, 23, 24). T ek in tette l az 
Y  ch rom osom a n ag y fo k ú  p o lym orp h izm u sára  é s  a 
m a lig n u s  b eteg ség ek b en  újab ban  fe lv e te tt  szerep ére , a  
f lu o rescen s m ód szert is  a lk a lm a ztu k  (25, 26). A  g r a -  
n u lo c y tá k  a lk a lik u s p h osp h atase  (G A P) a k tiv itá sá t  
K ap low  m ódszere sz er in t  m értü k  (32).

OB 0000

e e o e w e e  S
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2. ábra.

E r e d m é n y e k

A  v iz s g á l t  19 C M L -s b e t e g  k ö z ü l 10  f é r f i  é s  9 
n ő. A z  á t la g o s  é le tk o r u k  4 2  év , a le g f ia ta la b b  15 
év e s , a  le g id ő s e b b  78 é v e s .  5 b e te g  m e g h a l t  b la sto s  
c r is isb e n , a d a ta ik a t  a  2. tá b lá z a to n  t ü n t e t j ü k  fe l. 
L á th a tó , h o g y  a Ph) o h r o m o so m á t 18  b e te g b ő l  
tu d tu k  k im u ta tn i .  A  P h* k im u ta th a tó s á g á n a k  
m é r té k e  k ü lö n b ö z ö tt  a  b e te g s é g  r e m is s ió s  és

2. táblázat

Rem issiók ideje (hó) P h i % -ban § 1
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í . F. I. 39 ffi 4 7 5 9 CS. DBM. 20 60 Y - C-
2. A. J. 24 nő 4 6 2,5 10 CS. DBM. 5 90 t (Phj/G )
3. M. F. 49 nő 5 3,3 1 6 CS. PR.

DBM.
Leupurin

25 Ep-C-

4. B. J. 51 ffi. 4 8,2 6 14 CS. DBM. 10 70 Y-C-
5. H. B. 78 ffi. 5 7,2 2 14 CS. DBM. 20 90 Ph! Phj
6. D. K 15 ffi. 1 — — 6 CS. DBM. 10 90 C-A-
7. P. I. 23 ffi. 1 — — 7 CS. DBM. — 90 C-
8. C. S. 63 no 5 8,4 1 14 CS. DBM. 

5 HU. 
MYI. 
Zito.

90 C-

9. C. A. 55 nő 6 2 1 3 CS. DBM.
MYI.
Zito.

90 c-

10. L.M. 39 nő 8 6,6 3 14 CS. DBM. 10 50 C-B-
11. Sz. J. 61 nő 1 — — 5 CS. DBM. 10 66 B-
12. A. J. 41 nő 3 4,7 3 6 CS. DBM. — 90 E-
13. N. J. 34 ffi. 8 4,5 1,5 8,5 CS. DBM.

MYL.
5 58 C-

14. K . J. 53 ffi. 2 9 8 10 FOK DBM. 10 60 End.
15. Sz. J. 55 nő 4 6 3 11 CS. DBM. 10 80 C-
16. P. S. 66 ffi. 4 4,7 3 7 CS. DBM.

MYL.
5 58 c-

17. T. E. 38 ffi. 1 — — 4 CS. MYL. — 80 A-
18. N y. G. 39 ffi. 3 3 1,5 4,5 N . DBM. Neg. Neg. C-A-
19. K. A. 22 nő 1 6 CS. DBM. 66 C-

JELMAGYARÁZAT:
CS. =  csökkent FOK. =  fokozott N. =  norm ál Neg. =  n egatív  DBM. =  Myelobromol 
MYL. =  Myleran ZITO. =  Zitostop PR. =  prednisolon 5HTJ. =  5 hydroxy-urea

%



3. ábra.

e x a c e r b a t ió s  s tá d iu m á b a n . R e m is s ió b a n  á t la g o sa n  
1 0 ,5 % -b a n , e x a c e r b a t ió b a n  7 2 % -b a n  le h e te t t  v e r i 

f ik á ln i .
A  2. sz. b e t e g b e n  a  P h i-e t  a  G  c h r o m o so m á -  

v a l  c e n tr ic u s  fu s ió b a n  é s z le ltü k  a  m ito s is o k  2 0  
s z á z a lé k á b a n .

A z  5. sz, b e t e g b e n  k e t tő s  P h i  c h r o m o so m á t  
t a lá l t u n k  n a g y fo k ú  a n e u p lo id itá s s a l .  A  b e te g b e n  
a  c h r o m o s o m a -a n a líz is  id ő p o n tjá b a n  m é g  k lin ik a i  
é s  h a e m a to ló g ia i  r e m is s io  v o lt . 2 h ó n a p p a l  k é s ő b b  
a P h i  k im u ta th a tó s á g a  2 0 % -ró l 9 0 % -r a  e m e lk e 
d e t t  é s  b la s to s  c r is i s b e n  m e g h a lt .  2 b e te g b e n  (1 . 
sz ., 4. sz .) az á t la g o s n á l  m a g a sa b b  sz á z a lé k b a n  v o l t  
k im u t a th a tó  az Y  c h r o m o s o m a  h iá n y a  (20— 40% )  
(2. á b ra ). E z a 2 e s e t  k itű n ik  a z  a la p b e te g s é g  v i 
s z o n y la g o s  jó in d u la tú  le fo ly á s á v a l .  F e l tű n ő  v o lt  a  
n a g y fo k ú  a n e u p lo id ita s ,  e ls ő s o r b a n  a  C c s o p o r t  
c h r o m o so m á in a k  h iá n y a .  E g y  b e t e g b e n  (14. sz.) e n -  
d o r e d u p lic a t io  f o r d u lt  e lő  n a g y  g y a k o r is á g g a l ,  a  
P h i  e n d o r e d u p lic a t ió b a n  is  k im u t a th a tó  v o lt  (3. 
á b ra ).  A  g r a n u lo c y ta  a lk a lik u s  p h o s p h a t a s e  (G A P )  
é r t é k e i  á lta lá b a n  c s ö k k e n te k  v o lta k .  N o r m á lis  G A P  
é r t é k e t  k a p tu n k  a 18 . sz . b e te g b e n , a k i  P h i n e g a t ív  
v o lt .  E b b e n  a v o n a tk o z á s b a n  is  é r d e k e s n e k  b iz o 
n y u l t  a  14. sz. b e t e g ,  a k in e k  a k ó r k é p e  k e z d e tb e n  
m y e lo f ib r o s is n a k  t ű n t .  A  s t e r n u m p u n c t io  is m é te l 
t e n  e r e d m é n y te le n  v o l t .  A  h e p a to s p le n o m e g a lia  
e m e lk e d e t t  G A P  é r t é k e k k e l ,  23  0 0 0 -e s  f e h é r v é r 
s e j t s z á m m a l é s  b a lr a  t o l t  v é r k é p p e l  tá r su lt . A  P h i  
p o z it ív  c lo n  a rá n y a  6 0 % -o s  v o lt  a  p e r ip h e r iá s  v é r 
b e n .  N é h á n y  h é t  m ú lv a  a  f e h é r v é r s e j t s z á m  to v á b b  
e m e lk e d e t t  é s  a  c s o n t -b io p s ia  s z ö v e t t a n i  le le t e  i s  
v a ló s z ín ű s í t e t t e  a  C M L  d ia g n ó z is á t .  M e g je g y z e n d ő ,

1

4/a. ábra.
a) M. F.-né, 47 éves. Dg.: SLE. CML 46,XX Phi neg.

h o g y  a f é l  é v  m ú lv a  v é g z e t t  G A P  é r té k e i m á r  a la 
c so n y a k  v o lt a k .

A  3. sz . b e t e g  é v e k e n  á t  r é sz e sü lt  S L E  m ia t t  
k e z e lé s b e n  (s te r o id , L e u p u r in ) .  A z  a u to im m u n  k ó r 
k é p  f e n n á l lá s a  u tá n  6 é v  m ú lv a  j e le n t k e z t e k  a 
C M L k l in ik a i  é s  h a e m a to ló g ia i  tü n e te i.  A  c y to g e -  
n e t ik a i v iz s g á la t  id ő p o n tjá b a n  a C M L e x a c e r b a 
t ió b a n  v o l t ,  d e  a z  a u to im m u n  b e te g s é g  a k t iv i tá s á r a  
u ta ló  j e l  n e m  v o lt  é s z le lh e t ő .  A  P h i - e t  25°, o -ban , 
az E c s o p o r t  (18 -a s) r ö v id  k a r já n a k  d e le t ió já t  20% - 
b a n  ta lá ltu k .  A  m ito s is o k  f e lé b e n  n o r m á lis  c lo n  
v o lt  je le n . A  te r m in á lis  b la s t o s  cr is ist  k ö z v e t le n ü l  
m e g e lő z ő e n  a P h i p o z it ív  c lo n  s z á z a lé k o s  a rá n y a  
90% -ra  e m e lk e d e t t  (4. á b ra ).

E g y  b e te g ü n k n e k  n e m  v o lta k  C M L  tü n e te i ,  
m é g is  5 0 % -b a n  é s z le ltü n k  P h i - e t  k i f e j e z e t t  a n e u 
p lo id ita s  k ís é r e t é b e n .  A  b e t e g  le g fo n to s a b b  a d a ta i 
a k ö v e tk e z ő k :  Z. B ., 52 é v e s  f é r f i .  A n a m n e s is :  h e 
t e k  ó ta  f e n n á l ló  b iz o n y ta la n  h a s i  f á jd a lm a k , g y e n 
g e s é g , é tv á g y ta la n s á g .  F e lv é t e lk o r  a n y á lk a h á r ty á k  
k p . v é r t e l t e k ,  a  lé p  e lé r h e tő ,  n y ir o k c s o m ó k  n em  
ta p in th a tó k , v ö r ö s v é r s e j t s z á m : 3,8 m il l ió ,  fe h é r 
v é r s e j t s z á m :  16 000, q u a l i t a t iv  v é r k é p : j .:  16, st .:  
20, se .:  50 , e o . : 2, l y . : 12% . C s o n tv e lő  s e j t d ú s ,  m y e 
lo id  t ú ls ú ly ,  n o rm , m y e lo b la s t -s z á m , m é r s é k e l t  e o -  
s in o p h ilia . G A P :  n orm . A  m e g f ig y e lé s i  id ő  IV 2  é v e

4/b. ábra.
b) M. F.-né, 47 éves. Dg.: SLE. CML 46,XX Ep- Ph; neg.



g y o g y t a p s z e r  5 0 0 g

A  R O B É B I „ A ”  tá p s z e r  a z  a n y a te j te lje s  

h iá n y a  e s e té n  a n n a k  p ó tlá s á ra , i l le tv e  

c s ö k k e n t  te je lv á la s z tá s  e s e té n  a z  a n y a 

t e j  k ie g é s z íté s é re  a d h a tó  a z  e ls ő  3 é le t 

h ó n a p b a n , i l le t v e  a 4 ,5  kg (m a x im u m  

5 k g ) te s ts ú ly  e lé r é s ig .

A  tá p s z e r  je l le m z ő je  a f ia ta l cs e c s e m ő  

fe h é r je s z ü k s é g le té n e k  m e g fe le lő  fe h é r 

je k o n c e n t r á c ió ,  a m e ly  —  1 5 0  m l/k g  

R O B É B I , , A ”  tá p s z e ro ld a t- fo g y a s z tá s t  

fe l t é te le z v e  —  3 g /k g  fe h é r je e l lá tá s t  

b iz to s ít .

K a ló r ia é r té k e  lé n y e g ile g  a z o n o s  az  a n y a 

t e jé v e l .  (71 k a ló r ia /1 0 0  m l).

T á rs a d a lo m b iz to s ítá s  te r h é r e  t ö r t é n ő  

re n d e lh e tő s é g e  te k in t e t é b e n  a g y ó g y -  

tá p s z e r e k r e  v o n a t k o z ó  á lta lá n o s  r e n d e l 

k e z é s e k  az  i r á n y a d ó k .

Á R A :  3 0 ,9 0  F T

G Y Ó G Y S Z E R V E G Y É S Z E T I  GYÁR 

B U D A P E S T



g y o g y t a p s z e n  5 0 0 g

A  R O B É B I „ B ”  tá p s z e r  a m e s te rs é g e s e n  

t á p lá l t ,  4 ,5 — 5 k ilo g r a m m n á l n a g y o b b  

te s ts ú ly ú  c s e c s e m ő k  ta r tó s  tá p lá lá s á ra  

a lk a lm a s  te jp o r k é s z í tm é n y .  F e h é r je t a r 

t a lm a  (1 0 0  m l t á p s z e r o ld a t  1 ,7 0  g - o t  t a r 

ta lm a z )  k is e b b , m in t  a R O B É B I , , A ” -n a k , 

m iv e l az id ő s e b b  csecsem ő  fe h é r je s z ü k 

s é g le te  m á r  c s e k é ly e b b , e z z e l s z e m b e n  

a R O B É B I , ,B ”  n a g y o b b z s ír ta r ta lm a m e g -  

fe le l az  id ő s e b b  c s e c s e m ő k  z s ír ig é n y é 

n e k  (k a ló r ia é r t é k e  7 4 ,6 /1 0 0  m l) .

T á rs a d a lo m b iz to s ítá s  t e r h é r e  t ö r t é n ő  

r e n d e lh e tő s é g e  t e k in t e té b e n  a  g y ó g y -  

t á p s z e r e k r e  v o n a tk o z ó  á lta lá n o s  r e n 

d e lk e z é s e k  a z  ir á n y a d ó k .

Á R A :  3 3 ,—  F T ,



a la t t  a b e te g  c y t o s ta t ik u s  th e r a p iá t  n e m  k a p o tt , a  
f e h é r v é r s e j ts z á m a  6000  é s  14 000 k ö z ö t t  in g a d o z o tt ,  
a  q u a li ta t iv  v é r k é p e  n o r m á lis  v o lt .  M in t  f e l t e h e 
t ő e n  p r a e le u k a e m iá s  s tá d iu m b a n  le v ő t  r e n d sz e r e 
s e n  e lle n ő r iz z ü k .

M e g b eszé lé s

A  P h i c h r o m o so m a  e r e d e té t  é s  d ia g n o s z t ik u s  
j e le n t ő s é g é t  é r t é k e lő  ir o d a lm i a d a to k  tü k r é b e n  v a 
ló s z ín ű , h o g y  a G 2 2 -e s  d e le t ió ja  n e m  a z o n o s  a l e u k -  
a e m iá s  fo ly a m a tta l ,  h a n e m  a  le u k a e m o g e n  á g e n s  
(v ír u s? )  k ö v e tk e z m é n y e ,  s  m in t e g y  m e g  je lz i  a  b e 
t e g  c lo n t  (10). A  le u k a e m iá s  s e j t n e k  e z  a  s z e r z e t t  
tu la jd o n s á g a  á lla n d ó . R e m is s ió b a n  á  C M L -s b e t e 
g e k  g r a n u lo c y tá in a k  fu n k c io n á l is  s a já to s s á g a i (p h a -  
g o c y t a -a k t iv itá s ,  a la c s o n y  a lk a l ik u s  p h o s p h a ta s e  
é r té k e k ,  a  g r a n u lo c y tá k  k iá r a m lá s a  a  c s o n tv e lő 
b ő l  a  b a c te r iu m o k  to x in ja in a k  h a tá s á r a  stb .) l é 
n y e g é b e n  n o r m a liz á ló d n a k . J e le n  is m e r e te in k  s z e 
r in t  e g y e d ü l  a  P h i a z  a  j e l le g z e t e s s é g ,  a m e ly  a rra  
u ta l, h o g y  a le u k a e m iá s  c lo n  r e m is s ió b a n  is  j e le n
v a n . A z  a  m e g f ig y e lé s ü n k , h o g y  a  P h i p o z it ív  
c lo n  a r á n y á n a k  e m e lk e d é s e  h e t e k k e l  m e g e lő z h e t i  
a z  e x a c e r b a t ió t ,  p r o g n o s z t ik u s  j e le n t ő s é g ű  é s  ö s s z 
h a n g b a n  v a n  az  ir o d a lm i a d a to k k a l (13).

A  n o n -d is ju n c t io  f o k o z ó d á s á v a l  m a g y a r á z h a tó  
a m u lt ip le x  P h i c h r o m o s o m á k  k e le tk e z é s e  é s  a z  
a la p b e te g s é g  r o s sz  p r o g n ó z is a  (45 , 4 6 , 47 , 69). E s e 
tü n k b e n  a k e t tő s  P h i  j e le n tk e z é s e  a  k ö z e lg ő  b la s 
to s  c r is is  h ír n ö k e  v o lt .

A z  ir o d a lm i a d a to k  a la p já n  a P h i  p o z it ív  C M L  
á lta lá b a n  jo b b  p r o g n ó z is ú . B a serg a  s z e r in t  a  P h i  
n e g a t ív  e s e t e k  t ö b b s é g e  g y o r s a b b  le fo ly á s ú  (7, 67). 
M i e g y  e s e tb ő l  k ö v e t k e z t e t é s t  l e v o n n i  n e m  tu d u n k .  
M e g je g y z e n d ő  a z o n b a n , h o g y  a P h i  p o z it ív  b e t e 
g e in k  á t la g o s  r e m is s ió s  id ő i h o s s z a b b a k  v o lta k ,  
m in t  a  P h i n e g a t ív  b e te g é .

A z  u tó b b i id ő b e n  k a p c s o la t  m e r ü lt  f e l  a C M L  
r e la t ív e  jó in d u la tú  le fo ly á s a  é s  a z  Y  c h r o m o so m a  
h iá n y a  k ö z ö tt . S a n d b e rg  és m ts a i  s z e r in t  a z  Y  
h iá n y  a  b e te g s é g  b e n ig n u s  v o ltá t  j e lz i ,  m e r t  e z e k 
b en  a z  e s e t e k b e n  n e m  é s z le lt e k  b la s to s  c r is isb e  
v a ló  á tm e n e te t  (48, 4 9 , 50 , 51, 52). V a ss  é s  S e lly é i  
44  le u k a e m iá s t  (5 c h r o n ic u s  m y e lo id ,  13 a c u t  m y e 
l o id  é s  26 c h r o n ic u s  ly m p h o id  le u k a e m iá s t )  v iz s 
g á lt  é s  Y  c h r o m a t in  p o z it iv itá s t  ta lá lt .  M i 2 (60  
é v n é l  f ia ta la b b )  b e t e g  Y  c h r o m o so m a  h iá n y á t  é s z 
l e l t ü k .  M in d  a k é t  e s e t  k itű n t  a z  a la p b e te g s é g  v i 
s z o n y la g o s  jó in d u la tú  v o ltá v a l.  A  b la s to s  c r is isb e  
v a ló  á tm e n e t  k é r d é s é b e n  n y i la tk o z n i  m é g  n e m  
tu d u n k .

A  g r a n u lo c y ta  a lk a l ik u s  p h o s p h a ta s e  (G A P ) a 
C M L  d ia g n o s z t ik á já b a n  a z  é v e k  s o r á n  j ó l  h a sz n á l 
h a tó  m ó d s z e r n e k  b iz o n y u l t  (67). E  m ó d s z e r  a g r a 
n u lo c y tá k  ú n . s p e c if ik u s  g r a n u lu m a ib a n  ta lá lh a tó  
a lk a l ik u s  p h o s p h a ta s e  a k t iv i tá s á t  m é r i.  E z e k  k b . 
500 m u  n a g y s á g ú  v a c u o lu m o k , a m e ly e k  fő k é n t  a  
m y e lo c y ta  s tá d iu m b a n  k é p z ő d n e k , s  a  G o lg i-a p p a -  
r a tu s  k ü ls ő  fe ls z ín é r ő l  s z á r m a z n a k  (39). A  m y e 
l o id  s e j t e k  k o r a i é r é s i  fá z is á b a n  e ls ő d le g e s e n  a z u -  
r o f i l  g r a n u lu m o k  lá th a tó k ,  a m e ly e k  a lk a lik u s  
p h o s p h a ta s e t  n e m  ta r ta lm a z n a k . Í g y  é r th e tő , h o g y  
m in é l  f ia ta la b b  a m y e lo id  p o p u la t io , a n n á l a la c so 
n y a b b  a z  a lk a lik u s  p h o s p h a ta s e  ta r ta lm a  is . K i 

d e r ü lt  a  le u k a e m iá s  s e j t e k  v iz s g á la ta  s o r á n , h o g y  
a z a la c s o n y  G A P  é r té k  a  s e j t  t ö k é le t le n s é g é n e k ,  
é r e t le n s é g é n e k  csa k  e g y ik  tü n e te . A  le u k a e m iá s  
s e jtn e k  a c s ö k k e n t  G A P  é r t é k e k k e l  p á r h u z a m o sa n  
a b n o r m is  a  p h a g o c y tá ló  k é p e s s é g e ,  c s ö k k e n  a z  a d -  
h a e s iv itá s a , n ő  az in tr a v a s c u la r is  é le t ta r ta m a ,  
c s ö k k e n  a  b a c te r ic id  k é p e s s é g e  stb . (34, 3 5 , 36 , 37, 
38, 40). A  th e r a p ia  h a tá s á r a  a  G A P  é r t é k e i  á lta lá 
b a n  e m e lk e d n e k  (34, 35). P a r a d o x  m ó d o n  a zo n b a n  
b la s to s  c r is is b e n  é s  a C M L  e g y e s  e s e t e ib e n  a  G A P  
é r té k e i n e m  c s ö k k e n n e k , s ő t  n é h a  e m e lk e d é s t  m u 
ta tn a k . E g y  b e te g b e n  m i i s  e m e lk e d e t t ,  e g y  b e te g 
b e n  p e d ig  n o r m á lis  é r t é k e k e t  k a p tu n k . E z  a  j e le n 
s é g  ú g y  m a g y a r á z h a tó , h o g y  a  g r a n u lo c y ta -r a k tá -  
r a k b ó l é r e t t  s e j t e k  lö k ő d n e k  k i a p e r ip h e r iá r a , s 
e lfe d ik  a s e j t e k  e g y  r é s z é n e k  a G A P  h iá n y á t .

A  P h i c h r o m o so m a  m e l l e t t  sz á m o s c y to g e n e -  
t ik a i  e lv á l t o z á s t  ír ta k  le  h a e m a to ló g ia i  b e t e g s é g e k 
b en . A  ly m p h o p r o lif e r a t ív  m e g b e t e g e d é s e k  e g y  r é 
s z é b e n  (54, 5 5 , 57, 58) é s  S L E -b e n  (56) a z  E 1 8 -a s  
r ö v id  k a r já n a k  h iá n y á t  ta lá l t á k .  B ár a z  ir o d a lo m  
e z e n  e lv á lt o z á s  á l la n d ó s á g á n a k  k é r d é s é b e n  n em  
e g y s é g e s ,  m é g is  é r d e k e s n e k  v é l jü k  3. sz . b e t e g ü n 
k e t  e b b ő l a  s z e m p o n tb ó l.  A  b e te g b e n  a 3 c lo n  (n or 
m á lis :  P h i p o z i t ív  é s  a  P h i  n e g a t ív  E p -)  e g y  id ő 
b e n  p e r z is z tá lt .  A  b e te g  b la s t o s  cr is is  t ü n e t e i  k ö 
z ö t t  h a lt  m e g ;  a z  S L E -re  u t a ló  k lin ik a i é s  la b o r a 
tó r iu m i j e l  m á r  n e m  v o lt  k im u ta th a tó .

A  p r a e le u k a e m iá s  f á z is  t is z tá z á s a  s z e m p o n t já 
b ó l a  c y to g e n e t ik a i  s z ű r ő v iz s g á la to k  s o k  é r té k e s  
a d a to t  s z o lg á lta t ta k .  K id e r ü lt ,  h o g y  a P h i  p o z it ív  
c lo n  j e le n lé t e  e lő b b -u tó b b  a  C M L  t ü n e t e in e k  je 
l e n tk e z é s é h e z  v e z e t .  E g y e t le n  e s e t e t  k i v é v e  (59) 
n a p ja in k b a n  m é g  n in c s e n e k  a d a to k  arra  v o n a tk o 
z ó a n , h o g y  a  m á r  fe lb u k k a n t  P h i  p o z it ív  c lo n  sp o n 
t á n  e ltű n t  v o ln a .  E b b ő l a  s z e m p o n tb ó l i s  é r d e k e s  
is m e r te t e t t  b e t e g ü n k , a k in e k  a  P h i p o z i t ív  c lo n ja  
k o n z e k v e n s e n  k im u ta th a tó , s  í g y  a  b e te g  p r a e le u k -  
a e m iá sn a k  t e k in th e tő .  M e g le p ő , d e  az ir o d a lo m b a n  
n e m  e g y e d ü lá l ló ,  h o g y  a P h | p o z it ív  s  k é ső b b  
C M L -s b e t e g  p r a e le u k a e m iá s  s tá d iu m á b a n  az 
e m e lk e d e t t  f e h é r v é r s e j s z á m  c y to s ta t ic u s  k e z e lé s  
n é lk ü l  is  á t m e n e t i le g  n o r m a liz á ló d o t t  (8).

A z  é v e k e n  á t  p e r z is z tá ló  P h i d o n n á i  k a p c s o 
la tb a n  jo g g a l  v e t ő d ik  fe l ,  h o g y  le n n ie  k e l l  v a la m i 
l y e n  c o fa k to r n a k , a m e ly n e k  h a tá sá r a  a  s t ig m a t i -  
z á lt  c lo n  tu m o r o s  b u r já n z á s b a  k ezd . E z  a  j á r u lé 
k o s  té n y e z ő  a z  e g é s z s é g e s  é r e t t  g r a n u lo c y tá k b ó l a 
tá p fo ly a d é k b a  ju tó , a  s e j t o s z lá s t  g á tló , ú n . g r a n u 
lo c y ta  „ c h a lo n e ” h iá n y á v a l l e h e t  a zo n o s  (6 0 , 61). A  
le u k a e m iá s  s e j t  e x tr a c tu m a  a z  e g é s z s é g e s e k é h e z  
h a so n ló a n  g á t o l ja  az  ép  g r a n u lo c y tá k  D N A  s z in t é 
z is é t .  H a  a z o n b a n  a le u k a e m iá s  se jt  m e m b r á n já t  
e lő z ő le g  n e m  r o n c s o ltá k , a k k o r  ez  a g á t ló  h a tá s  
e lm a r a d t . Í g y  a z  lá ts z ik  v a ló s z ín ű n e k , h o g y  n e m  a 
„ c h a lo n e ” t e r m e lé s e  sé r ü l, h a n e m  a s e j t b ő l  v a ló  
k iá r a m lá sa  v á l ik  a k a d á ly o z o ttá  (10, 62). B o n y o l í t 
j á k  a  k é r d é s t  a z o k  a z  e r e d m é n y e k , a m e ly e k  a z  ú n . 
k o lo n ia - s t im u lá ló  fa k to r r a l (C S F ) k a p c s o la to s a k  
(63 . 64, 65). K id e r ü lt ,  h o g y  e z  k é m ia ila g  g ly c o p r o 
t e in ,  s s z ü k s é g e s  a  g r a n u lo c y tá k  k é p z é s é h e z  é s  a 
le u k a e m iá s  b e t e g e k  s z é r u m á b a n  fo k o z o tt  k o n c e n t 
r á c ió b a n  v a n  j e le n .  E z en  f a k t o r o k  s z e r e p é n e k  t is z 
t á z á s a  a  jö v ő  f e la d a ta .
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ö ssze fo g la lá s . S z e r z ő k  19 c h r o n ic u s  m y e lo id  
le u k a e m iá s  b e te g  c y t o g e n e t ik a i  v iz s g á la tá v a l  a  P h i  
c h r o m o s o m á t  18 e s e t b e n  t u d tá k  k im u ta tn i.  E x a -  
c e r b a t ió b a n  a  P h i p o z i t ív  c lo n  s z á z a lé k o s  a r á n y á 
n a k  e m e lk e d é s é t  é s z le lt é k .  E g y  b e te g b e n  k e t t ő s  
P h i - e t  ta lá lta k . K é t  —  v is z o n y la g  jó in d u la tú  le fo 
ly á s t  m u ta tó  —  e s e t b e n  az Y  c h r o m o s o m a  h iá n y á t  
m u ta t tá k  k i. E g y  n e m  le u k a e m iá s  —  f e l t e h e t ő e n  
p r a e le u k a e m iá s  s tá d iu m b a n  le v ő  —  e s e tb e n  P h j - e t  
ta lá lta k .  E le m e z té k  a  c y t o g e n e t ik a i  v iz s g á la t  d ia g 
n o s z t ik u s ,  p a th o g e n e t ik a i  é s  p r o g n o s z t ik u s  j e le n t ő 
s é g é t  C M L -b an .
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