
Vilasz Dr. Timr{r J6zsef professzor, az MTA tagi{nak opponensi v6lem6ny6re

Megkriszonom Dr. Timrir Jdzsef professzor rirnak, hogy a doktori dolgozatom btiiatara sz6lo

felk6r6st eitbgadta, arra idot szentelt.

A bir6latban megfogalmazott k6rddsekre. felvet6sekre azok sorrendj6ben v6[aszo1ok.

,,HFE mutrlcirik heterozig6ta vagy homozig6ta formfinak van vag,v lehet-e elt6rd

patogenetikai jelent6sdge?"

Erre a k6rd6sre a saj6t tapasztalatom 6s az irodalmi ismeret (pl. Biolron meeting abstractok)

alapjan v61aszo1n6k. Amig a homozig6ta mutans a vasfelhalmozodils tiineteit az 50-es

6letkora kdriil produk6lja 6s az 6lettartam6t behat6rol6 betegsdgek. mint a m6jzsugor, miij-,

vagy hasnydlmirigy r6k. vagy a sriiyos kardiomiop6tia visszafordithatatlanul megpecsdtelik a

sors6t, addig a heterozig6ta meg6ri pl. a MDS elofordul6sitra jellemzo 65 feletti 6letkort a

tbntiekben sorolt komplikdci6k n6lktil. A heterozig6trik esetdben ezdrt, hacsak az 6letvitel6ben

nem h6dol kiiros szenveddlyeknek, mint a dohitnyzits 6s a rendszeres 6s jelentSs

alkoholfogyaszt6s, k6s6bbi 6letkorra tevodnek ezek a betegs6gek vagy egydb malignitdsok,

kciztiik pl. hematol6giai rendelleness6gek jelentkezhetnek. Regisztertinkben J ev alatt (2005-

2012) felismert 1i8 heterozigota eset6ben 1q MDS/AML. 15 PVR (10 JAK2wt),7 egydb

MPN, 7 MGUS/Myeloma, 12 solid tumor. 36 m6j-6s anyagcsere betegsdg, 6 sziv-, 6s

6rrendszeri betegsdg derillt ki (nem pubiikrilt adatok). Az utobbi id6ben dppen a JAKwt

polycl.themia kdrddsdvel tbgialkozom (Haematology Intemational Joumal. DOI 10.23880/hij-

rc0AC1'26), mely ecidigi vizsg6lataink alapjirn norm6l EPO-val 6s OZ saturati6val

jellemezhet5, viszont gyakori kdzotttik a H63D HFE mut6ci6. A gondozott 6s idejekorrin

feiismert HFE homozigota 6s heterozigota egydn (csal6dtagok) esetdben egeiszsdgtudatos

dletmdd mellett a t-ent sorolt betegsdgek elkerilhet6k, vagy m6g k6s6bbi 6letkorra

tol6dhatnak. Vdgiil rs ezert szorgalmazom, hogy a cholesterinhez hasonl6an lehessen a

transf'errin satur6ti6 r€sze a szirovizsgillatoknak, hogy min6l fiatalabb 6letkorban kertiljon

felismer6sre.

,,A klasszikus DSS 6s az AMWBC egvtittes alkalmazfsa javitja-e a prognosztikus

hatdkonysigot?"

A jelenleg elterjedt ISS prognosztikus score alapja az albumin 6s a B2M. A R-ISS ezeken

kiviil zz LDH 6s a FISH modszerrei detektaihato, alacsony vagy magas rizik6t hordoz6

kromosz6ma elt6rdseket is mag6ban foglal. Ebb6l is l6that6, hogy a myelom6val foglalkoz6
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szakemberek szerint az M componens egyeb parameterekkel va16 kombin6ci6ban sem eldg

er6s elem a prognozis megit6l6sere. Az iilalam krerilt AMWBC, majd az rij tipusri ter6pi6k

progn6zis6ra alkalmas A"/M score eiSnye dppen egyszertis6gdben 6s olcs6s6gdban vat Ezt

kombin6lni a DSS score ( mely a hgb- 6s Ca szintet, a rtg-el 16that6 lyticus 16zi6k sz6mdt 6s

M-componens m6rt6k6t tbglalja mag6ban) mindegyik6vel vagy csak egyes elemeivel, nagyon

dsszeninek litszik, hiszen a trend az, hogy tcibb parameter jobban kdzelithet a val6s6ghoz. A

magam r6sz6rol az M-componenst tudn6.m ndlkiilcizni, ha az AI}d lenne az igy alkotott score

egyik eleme. Manaps6g azonban a rtg vizsg6latot feltilirja az MRI. mdg inkabb a PET

vizsg6lat annak elddnt6s6re, hogy smoldering, vagy overt myelom6val van dolgunk.

Ugyancsak a molekulSris m6dszerek fejlodds6vel, a celzott ter6pi6k idej6nek hajnal6n elobb-

ut6bb elavulnak a beteg6gy mellett azonnal rendelkezdsre 6116 score-ok. Azzal kell

sziimolnunk teh//-, hogy a diagn6zis 6s a ter6pia is egyre dr6gu1, de ezzel azt nyefltetjtik, hogy

betegeink tri1616se 6s dletminosdge egyre ink6bb jar.ulni fog-rem6nyeink szerint.

,.A szerzo tobb helyen is azt irja, hogy a mastocltosis gyakoris6ga haz6nkban l/105 es igy

1000 beteggel lehet sz6molni: jelzem, hogy ha az incidencia adat igaz akkor ez 100 beteget

jelent 6vente. Term6szetesen lehets6ges, hogy ttibb treteg van hazfinkhan, att6l fiiggden,

hogy ezek a betegek meddig 6lnek....?"

A lbnti incidencia adat Peter Valent professzortol szitrmazik, aki az ECNM megalapit6ja (Am

J Cancer Res 3/2i:159-172,2013). Jelenlegi, 2008 6ta vezetett regisztertinkben klinik6nkon

133 beteget tartunk nyilvdn. A rossz progn6zisir, de ritka ASM:itlag 3 6vn61 rosszabb

tir16l6s6vel szemben elmondhat6, hogy a betegek zometjelento cutan 6s ISM form6vai 61ok

6letkil6t5sa nem rosszabb az i.Ilagos 1akoss6gdn6l. A publik6cios aktivitdsnak ktiszdnhetoen

egyre kevesebb lesz a fel nem ismert beteg. Ide sorolhat6 m6g a dariasmereg allergidsok

zdme, akinek vdlhetoen ez a probl6ma mastocltosis h6tt6nel magyardzhat6. Pontos adatokhoz

egy MHTT regiszter kialakit6sival juthatn6nk az ECNM minti$ina, ahol m6r }tezer beteget

regisztr6ltak a tagorszit gok egytittesen.

H616san kosz<inrim Dr. Tim6r Jtizsef professzornak a m6ltat6 szav*at, a gondos bir6latot 6s a

kdrd6seket.
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