EREDETI KOZLEMENY

Philadelphia-negativ kronikus
myeloproliferativ neoplasia regiszter
magyarorszagi letrehozasa

Dombi Péter dr.! = Illés Arpad dr.2 = Demeter Judit dr.> « Homor Lajos*
Simon Zso6fia dr.> = Udvardy Miklés dr.? = Egyed Miklés dr.?

1Szent Borbala Korhaz, Tatabanya
2Debreceni Egyetem, Altalinos Orvostudoményi Kar, Hematolégiai Tanszék, Debrecen
3§emmelweis Egyetem, Altalinos Orvostudomanyi Kar, 1. Belgyégyaszati Klinika, Budapest
‘Pazmany Péter Katolikus Egyetem, Bolcsészet- és Tarsadalomtudomanyi Kar, Piliscsaba (Esztergom)
5Somogy Megyei Kaposi Mor Oktaté Korhiz, Kaposvar

Bevezetés: A betegségregiszterek kialakitdsa és miikodése az epidemiolédgiai adatok gy(tjtésén til a korszerd betegella-
tds és a hosszt tdvra is tervezd egészségpolitikai dontések meghozatalat segiti. Célkitiizés: A szerz8k a magyarorszagi
Philadelphia-negativ myeloproliferativ neoplasidban szenveds betegek és a betegség hazai jellemz&inek 6sszegydjté-
sét tlizték ki célul. Médszer: A Tudomanyos és Kutatdsetikai Bizottsdg 2013. dprilis 8-dn kelt engedélyének birtoka-
ban online elektronikus adatgytjtés indult a magyarorszagi hematolégiai ellatohelyeken. Az epidemiolégiai adatok
rogzitésén tal felmérték a betegségek jellemzdit a diagnézis idején (vérkép- és csontvelSeltérések), valamint a kisérd
cardiovascularis kockdzati tényezdSket, amely alapjan kockazatstratifikicio is tortént. Vizsgaltik tovabba a hazai keze-
1ési szokasokat. Evedmények: 2015. janius 30-ig 901 beteg adatat rogzitették 15 hazai centrumbdl, tisztitds utin 858
beteg (426 polycythaemia veras, 350 essentialis thrombocythaemids és 82 myelofibrosisos) adata volt értékelhetd.
Kovetkeztetések: Megallapithatd, hogy j6l m(ikodd, konnyen kezelhetd orszagos, online regiszter kertilt kialakitdsra,
amely lehetGvé teszi a hazai betegség- és kezelési jellemzEk felmérését, azonban tovabbi centrumok csatlakozdsa még
pontosabb elemzést tenne lehetévé. Orv. Hetil., 2016, 157(3), 98-103.
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Development of the Philadelphia negative chronic myeloproliferative neoplasia
registry in Hungary

Introduction: The establishment and operation of disease registry can be used to collect data on epidemiology cases.
In addition, the registry can help to work out medical and health economical and political decisions for longer term.
Aim: The aim of the authors was to collect and analyse data of patients with Philadelphia negative neoplasia in Hun-
gary and draw conclusions about the basic types and features of the relevant disease. Method: An online electronic
data collection system has been established, based on the permission of the Regional and Institutional Committee of
Science and Research Ethics obtained in April 8, 2013. Data collection has been initiated by hematology centres in
Hungary. In addition to collection of the epidemiology data, blood and bone marrow analysis data have been col-
lected. Also, based on cardiovascular medical factors, risk stratification has been carried out. Finally, the authors have
investigated the method and practice for patient treatment in Hungary. Results: Data of 901 patients from 15 Hun-
garian haematology centres have been recorded up to the date of June 30, 2015. After clarification of the data, 426
polycythaemia vera, 350 essential thrombocythaemia and 82 myelofibrosis cases were used for analysis. Conclusions:
An online registry has been established which helps to clarify and analyse the basic features of certain medical cases
and their treatment in Hungary. Including additional medical centres could help to improve the accuracy of medical
analysis.
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Roviditések

AML = akut myeloid leukaemia; CRP = C-reaktiv protein;
EPO = eritropoetin; ET = essentialis thrombocythaemia; IPSS
= international prognostic scoring system; JAK = Janus-kinaz;
MCH = mean cell hemoglobin; MF = myelofibrosis; MHTT =
Magyar Hematolégiai és Transzfuziolégiai Téarsasig; MPN =
myeloproliferativ neoplasia; MTA = Magyar Tudomanyos Aka-
démia; PV = polycythaemia vera; TUKEB = Tudomdnyos és
Kutatasetikai Bizottsig; VAEB = Magyar Tudoményos Akadé-
mia Veszprémi Teriileti Bizottsiga; WHO = World Health Or-
ganization

A myeloproliferativ neoplasidk (MPN) a csontvel§ — vi-
szonylag ritka — klondlis megbetegedései. A Ph-negativ
(BCR-ABL faziés gén negativ) klasszikus MPN korébe
hidrom kérkép, a polycythaemia vera (PV), az essentialis
thrombocythaemia (ET) és a primer myelofibrosis
(PMF) tartozik. Mindharom koérkép kialakulasara jellem-
26, hogy a JAK-STAT jelatviteli titvonal folyamatos akti-
vacidja jon létre, amely koros myeloproliferati6hoz ve-
zet. A diagnézis a WHO 2008 klasszifikicié alapjin
torténik [1], amelynek a jellegzetes vérkép- és csontvels-
eltérések mellett fontos alapjat képezi a JAK2V617E-
mutdcid, vagy mds klondlis marker (MPLW515 vagy leg-
Ujabban calreticulin- [2] mutdcié) kimutatasa. Ritka
kérképekrdl van sz6, az irodalomban valtozé az inciden-
cijjuk, az Eurépai Unidéban a PV incidencidja 0,4-
2,8,/100 000 £&/év, az ET-jé¢ 0,38-1,7 /100 000 £6/¢év,
mig az MF-¢ 0,1-1/100 000 £6/év kozott van [3, 4].
A betegségek patobioldgiai hasonlésigai ellenére a klini-
kai jellemzsk eltérSek lehetnek. A PV-re leginkabb a ko-
ros erythroid proliferacid, kovetkezményes polyglobulia
jellemzd, de gyakran a fehérvérsejt- és vérlemezkeszam
emelkedése is megfigyelhetS. ET-ben dominal a megaka-
ryocyta-proliferacié és a thrombocytaszim-emelkedés,
ebben a két betegségben gyakoriak a thrombembolids,/
cardiovascularis szovédmények és ritkibban masodlagos
(post-PV, post-ET) myelofibrosis, illetve akut myelod le-
ukaemia (AML) is kialakulhat. Az MF esetében a valtozé
mértékd csontveldi fibrosis kovetkeztében extramedulla-
ris vérképzés, jelentSs hepatosplenomegalia, illetve anae-
mia, thrombopenia alakulhat ki leukoerythroblastos vér-
kép mellett, és jelentSs az AML-be val6 transzformacié
rizik6ja. A thromboticus események kockazata itt is fo-
kozott. Az MPN-betegek életkilatasat elsGsorban a
thrombembolias szovédmények és az akut leukaemiaba
torténd transzformicié befolydsolja. Osszességében az
ET-betegek élettartama megkozeliti az egészséges popu-
laciéban varhatét, ettSl kedvezbtlenebb PV-ben, és leg-
inkibb MF-ben csokken az élettartam [5]. Mindemellett
kiemelked$ fontossagt, hogy az altalinos/kiséré tiine-
tek (leginkabb a fatigue, a fogyas, hasi és csontfijdalmak,
bérviszketés, h6emelkedés stb.) a betegek életmindségét
jelent&sen rontja. A patobiolégiai ismeretek gyarapodasa
— a diagnosztikus pontossag javitisan tal — Gjabb gyogy-
szerek fejlesztését is lehetévé tette /teszi, amelyek ugyan
jelenlegi ismereteink szerint gyégyulast nem hoznak, de
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a betegek életmin@ségét és valamelyest életkildtisait is
javitjik, betegségmodosité hatdssal birnak.

A betegségregiszterek létrehozasa és azok mtikodteté-
se, folyamatos frissitése a korszerl egészségiigyi ellatas
fontos pillére lehet. Az epidemiolégiai adatok ismerete
fontos a tirsadalombiztositds/az egészségiigyi finanszi-
rozo felé, hiszen egy kronikus betegség hosszas kezelése,
a varhat6 szovédmények ellatdsa és a korszerd diagnosz-
tika/terdpia fenntarthaté finanszirozdsa pontos isme-
reteket tesz sziikségessé a megfelelS tervezéshez, az
eréforrasok biztositisihoz, adott esetben dtcsoportositd-
sdhoz. A ritka kérképek esetében a nemzeti és nemzet-
kozi betegregiszterek adatai a kutatas-, gyogyszerfejlesz-
tésekhez is sziikségesek. Természetesen mindezek
mellett a gyakorl6 orvos szdmadra is fontos informéaciéval
birnak, hiszen egy adott betegség mutathat geografiai,
szocioOkonémiai, etnikai eltéréseket, a kérkép ellatasa
birhat nemzeti sajatsigokkal (diagnosztikai lehet&ségek,
elérhetd /finanszirozott gyogyszerek, beavatkozisok) és
val6jaban az ellatohely lehetSségeihez igazodva orsza-
gon beliili kiillonbozbségek is felfedhetSk. A regiszterek
tantsagai irdinymutatéak lehetnek a szakmai szervezetek
és a finanszirozo felé is.

Mindezt figyelembe véve a Magyar Hematolégiai és
Transzfuziolégiai Tarsasag 2012-ben létrehozott kréni-
kus, Philadelphia- (Ph-) negativ myeloproliferativ neo-
plasiadk (MPN) munkacsoportjinak elsédleges célkittizé-
se volt egy online betegségregiszter kialakitisa, amely a
2013. aprilis 8-i TUKEB-engedély birtokiban kezdte
meg miikodését. A regiszter kialakitdsinak mar voltak
elézményei, az MTA Veszprémi Teriileti Bizottsaganak
(VAEB) Hematolégiai és Transzfuziol6giai munkacso-
portja 326 MPN-beteg klinikai adatait gy(jtotte Ossze és
mutatta be [6]. Ezt a papiralapt regisztert alapul véve és
tovabbfejlesztve alakitottuk ki az orszagos adatgytijtésre
alkalmas online adatbézist. Jelen munkankban a regiszter
mikodésével kapcsolatosan az elmult tobb mint két év-
ben szerzett tapasztalatainkat szeretnénk bemutatni.

Mobdszer

A regiszter kialakitdsa soran az online adatbevitelhez az
adatbdzis modelljéhez illeszked§ beviteli tirlap kerdlt ki-
alakitasra. A kitoltott Grlap adatai a szamitasi felhGben
taldlhaté adattiablaban keriiltek tarolasra. Az adattibla
tartalmahoz valé hozzaférés csak megfelel$ jogosultsagi
szinten lehetséges. Az egyes mez6k adatainak alapstatisz-
tikai (atlag, gyakorisigok) az egyes beviteli helyek szd-
mira szimultan kozvetleniil megtekinthetSk. A tanulma-
nyozott jelenség modelljének megfelels viltozok kozotti
kapcsolatok (fliggetlenség, korrelacié stb.) a rendelke-
zésre 4ll6 statisztikai modulok segitségével vizsgilhatok.
A regiszter kialakitasa soran végzett folyamatos tesztelés
arra is ravilagitott, hogy a hattérben 1év4 adatmodell kar-
bantartasara (1. 4bra) is folyamatosan gondot kell fordi-
tani, olyan médon, hogy az adatbdzis integritasa és kon-
zisztencidja ne sériiljon.
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Folyamatosan figyelt véltozé (pl.: Diagnézis)

Megsziintetett valtozé (pl.: Rizikéstatusz)

Bevezetett valtozo (pl.: Landolfi-kritérium, EPO, K2
kérdoiv adatai)

Bevezetett, majd megsziintetett valtozd
(Sorszam nélkili adatok)

idé

1. 4bra A Philadelphia-negativ myeloproliferativ neoplasiak online re-

giszterének adatmodell-karbantartasa

A hagyomanyos rizikofaktorok mellett a kérd6iv a
prothromboticus fenotipus komplex feltarasa érdekében
az ismert thrombembolias rizikok feltardsara is fokuszalt.
ET-ben és PV-ben jol ismert az alacsony, intermedier és
magas rizikéstatusz becslése, amely alapjaul szolgilhat a
betegség kezelésének, illetve a kérlefolyds becslésének.
A Harrison altal Osszegzett stratifikicié [7] azonban
nem részletezi a komplex cardiovascularis rizikostatuszra
vonatkozé adatokat. Ebbd] kiindulva, a regiszter kialaki-
tasa soran a Landolfi-kritériumok bevezetését tartottuk
fontosnak (1. tablazat) [8]. A Landolfi-kritériumok a
thromboticus anamnézis mellett a fehérvérsejt-, throm-
bocytaszamra, a magas vérnyomasra, a magas lipidszin-
tekre, a dohdnyzdsra és a diabetesre vonatkozé adatokra
is figyelmet fordit. A rizikéstatusz alapjan PV-ben, ET-
ben a terdpia egyértelmtien meghatirozhaté (2. tabla-
zat) [8]. A kitlzott célok elérését szolgald regiszter ki-
alakitdsa kapcsin figyelembe vettitk a magyarorszagi
munkacsoportok dltal tett ajinlasokat is [9, 10].

Az adatmodell karbantartiasa sordn szembesiilniink
kellett azzal, hogy a transzformaciéra (MF, AML), illet-
ve kiilonos tekintettel az MF-re, a regiszter lehetGségei
korldtozottak. Ennek a felismerésnek a birtokaban kertilt
sor egy kiegészits (agynevezett K2-es) kérdbiv beveze-
tésére. A kérd6iv MF-ben a pontos diagnosztikus kritéri-
umokat, a primer és a szekunder kérformak, a célzott
terapia modositd hatasait, a kérlefolydst, az életminGség-
re vonatkozo kérdéseket részletezi. Tovabbi fontos para-
méterek vizsgalatira is fékuszal, igy IPSS, mutdcids
statusz, transzfiziés igény, transzformacié, illetve transz-
plantacié kérdéskorére.

A regiszterben lehet8ség van utinkovetésre is, amely
lehet6vé teszi, hogy a kérlefolyasban bekovetkezé valto-
zasokat (thromboticus esemény, transzformacid, haldl)
rogzitsiik. Az adatbazisban vizsgalt jellemzdéket a 3. tab-
ldzatban foglaltuk ossze.

Az adatbazis adatainak statisztikai elemzésére az SPSS
programcsomagot hasznaltuk, elsGsorban azért, mert se-
gitségével a tirolt adatok statisztikai jellemz6i (gyakori-
sag, atlag, terjedelem stb.) egyszertien elemezhetSk vol-
tak. A beépitett y?-préba alapjan vizsgilhaté volt az
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1. tablazat Thromboticus kockdzati tényez&k polycythaemia verdban és es-
sentialis thrombocythaemidban a Landolfi-kritériumok szerint
(8]
Rizikéfaktorok Pontérték
Eletkor: <40 0
Eletkor: 40-55 1
Eletkor: 56-65 2,5
Eletkor: >65 3,5
Hypertonia 0,5
Dyslipidaemia 0,5
Thrombocytaszdm: >1000 G/1 1
Fehérvérsejtszam: >12 G/1 1
Dohényzds 1,5
Diabetes mellitus 1,5
Anamnesztikus thrombosis 3,5
2. tablazat Terdpids algoritmus a Landolfi-kockdzatbecslés alapjin poly-
cythaemia verdban (PV) és essentialis thrombocythaemidban
(ET)
Pontérték Rizikébesorolds Javasolt kezelés
PV ET
<1 Alacsony Phlebotomia ASA
ASA megfontolhaté megfontolhaté
1-3 Kozepes Phlebotomia+ASA  ASA
Citoreduktiv
kezelés (HU/
IEN) mérlegelése
3,1-5,5  Nagy ASA+HU ASA+HU
5,5 Nagyon nagy ~ ASA+HU, ASA+HU,
még agresszivebb még agresszivebb
kezelés mérlegelése  kezelés
mérlegelése

ASA = aszpirin; HU = hidroxiurea; IFN = interferon [8].

adatbazis egyes paramétereinek kapcsolata/fiiggetlensé-
ge is.

Az igazolt korképek lefolyasat befolyasold terapias ke-
zelésre adott valasz multiparametrikus (tobb tényezGt
egyidejileg figyelembe vevs) elemzése képezte a fiigget-
lenségvizsgilatok alapjait. A gyakorlatban ez azt jelentet-
te, hogy tobb tényez$ hatisat egyszerre lehetett vizsgal-
ni a terdpia eredményességének megitélése céljabol.

Eredmények

Az adatbazisba 2015. janius 30-ig bevitt dsszes rekord
(901 rekord — paciensadat) adatainak elsédleges ellendr-
zése, tisztitdsa soran Osszesen 858 beteg (426 PV, 350
ET, 82 MF) adatait talaltuk tovabbi feldolgozasra alkal-
masnak. A rogzitett rekordok/betegek elvesztését elss-
sorban az magyarazta, hogy a kiszirt adathianyok, bevi-
teli hibak nem voltak korrigilhaték. A rekord abban az
esetben maradhatott csak tovibbra is része a statisztikai
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3. tablazat A Philadelphia-negativ myeloproliferativ neoplasiik online re- 4. tablazat A Philadelphia-negativ myeloproliferativ neoplasia regiszterben
giszterének moduljai rogzitett betegek adatai

A hematolégiai ellatohely és a beteg azonositisira szolgal6 adatok. Jellemz6k Osszes PV-betegek ET-betegek ME-

A betegség tipusa (PV, ET, MF), annak klinikai és laboratériumi beteg betegek
jellemz6i a diagnézis idején. Betegek szama 858 426 350 82
Anamnesztikus adatok, fokuszalva a kiséré cardiovascularis Atlagélctkor 60,2 60,5 59,8 60,4
rizikétényezdSkre, a diagnodzist megel6z3 thromboticus (hatérértékek, 18/92 18,/87 25/92 26/90
eseményekre. Célzott csaladi anamnézis (thrombembolia, év)

hematolégiai malignitds). Férfi/ng 393/465 244/182 112/238 35,47
Rizikébesorolds a Landolfi-kritériumok szerint [8]. Atlagos kovetési 6,5 7 6 6

A thrombembolids (artérids és vénds) torténések felmérése a id§ (év), <1/26 <1/25 <1/24 <1/26
korlefolyds soran. Az esemény idején észlelt vérképparaméterck és minimum,/

alkalmazott kezelés. Thrombophiliasz(irés eredménye, ha volt. maximum

Vérzéses epizdd eléfordulidsa. JAK2*-betegek 611 341 225 45

szama (arany, %) 71% 80% 64% 55%

Betegségprogresszio (szekunder ME, AML).

Szokatlan korlefolyas, tarsulds, ritka szovédmény, specidlis probléma
(narrativ rész).

Beteg kovetésére szolgald adatlap.

Myelofibrosisspecifikus kiegészité adatlap (muticios statusz,

primer/szekunder MF, IPSS, kezelés, transzfuzids igény, allogén
transzplanticio).

elemzés alapjanak, ha a hidinyz6 adat nem jitszott szere-
pet valamely fontos paraméter alapstatisztikdjanak kisza-
mitasiban. A komplementer adatokon (példaul férfi/nd)
alapul6 elemzések tovabb csokkentették a felhasznalhatéd
rekordok szdmat. Mindez a folyamat szoros Osszefiiggés-
ben van az 1. abrin vizolt adatmodell-karbantartassal is.
Adatkozlést 15 hematoldgiai ellatdhelyrdl kaptunk, a
bevitt adatok (betegszam) mennyiségét is tiikkr6z6 orsza-
gos ,regiszteraktivitast” a 2. 4bra mutatja be.
Részletesebb elemzés nélkiil a betegek altalanos jel-
lemzdit a 4. tablazatban foglaltuk 6ssze, bévebb adat-
kozlés és azok elemzése kiilon publikicié formajiban
keriil ismertetésre. Az atlagéletkor/nemi megoszlas
megfelel az irodalmi adatoknak. A JAK2V617F-muticié
gyakorisiga PV-ben a varhat6tdl elmarad, mig ET, MF
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2. ibra A Philadelphia-negativ myeloproliferativ neoplasiik online re-
giszterének adatgy(jtésében részt vevs centrumok topografiai
megjelenitése. A korok mérete ardnyos a bevitt rekordok szdma-

val

PV = polycythaemia vera; ET = essentialis thrombocythaemia; MF =
myelofibrosis; JAK2* = JAK2V617F-muticiot hordozé beteg.

tekintetében megfelel az irodalmi adatoknak [11].
Mindezt azzal magyarazzuk, hogy a JAK2V617F-muti-
ci6 2005-0s lefrasa [12], illetve a vizsgalat rutinszerd ha-
zai bevezetése el6tt diagnosztizalt betegeknél nem min-
den esetben tortént meg a diagndzist megerdsitd
vizsgalat elvégzése. A JAK2V617F-negativ PV-betegek-
nél sziikséges a diagnozis felilvizsgalata [11, 13].

Megbeszélés

Az egészségiigyi regiszterek olyan adatbizisok, amelyek
pontosan meghatirozott kritériumok alapjin egészség-
tgyl és demogrifiai adatokat gyljtenek tudomadnyos,
népegészségiigyi és/vagy finanszirozasi célbél. Ennek az
dltalunk kialakitott regiszter is megfelel, els6dleges cé-
lunk a tudomdinyos adatgydjtés, illetve a hazai ellatasi
gyakorlat valés feltérképezése volt. Ugyanakkor eddig
csupdn a hazai ellitéhelyek korilbelil egyharmada csat-
lakozott a regiszterhez, amely a kivanatostél még elma-
rad. Az 6sszehangolt adatgy(jtés valéjaban nemzetkozi
szinten is nagy variabilitist mutat, megfogalmazhato,
hogy a fejlettebb orszagokban a regiszterek mikodésé-
nek nagyobb hagyoménya van. Az Egyesiilt Allamokban
a pontos adatgytjtésnek mind szakmai, mind finansziro-
zési szempontbdl kiemelt fontossiga van, az egészség-
igyi adatok elektronikus tton, a vilighdlén keresztiil
torténd gyljtése, kovetése és kezelése is egyre nagyobb
mértékben terjed. Az Eurdpai Unié orszigaiban mikod-
nek nemzeti (példaul a Riks-Stroke regiszter Svédor-
szagban) és k6zos eurdpai (példaul egyes ritka betegsé-
gekre vonatkozo) regiszterek is. Jelenleg 50-téle kozos
eurodpai regiszter van a Disease Registries in Europe nyil-
vantartasa szerint [14]. Németorszigban 86, Magyaror-
szagon 3, Csehorszagban 4 regisztert vezetnek, Finnor-
szagban, Svédorszigban a daganatos Dbetegségek
regisztere hatékonyan mutkodik, kotelezg [3]. Magyar-
orszagon eddig a szakmai regiszterek térnyerése volt jel-
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lemz8 [15]. Az adatgydjtés torténhet egy-egy kutatasi
témdahoz kapcsoltan, lokalisan (példdul: egy adott inté-
zetben vagy egy megyében gydjtenek szakmaspecifikus
adatokat), de orszagosan is. Orszigos adatgydjtések ese-
tén az adatok kezelése valamelyik egyetemi vagy orsza-
gos intézethez kot6dhet (példaul: Infarktus Regiszter
vagy Nemzeti Rikregiszter), de civil szervezeteknél, il-
letve a Gyobgyszerészeti és Egészségiigyi MinGség- és
Szervezetfejlesztési Intézetnél is eléfordul adatgydjtés,
ahogy a szakmai kollégiumok tagozatai is gyGjthetnek
adatokat regiszterckbe (CsipSprotézis Regiszter). Az
MHTT Hodgkin-lymphoma Albizottsaga 2000 és 2002
kozott hazankban kezelt betegek adatait gy(jtotte Gssze,
amelyet 2004-ben publikaltak [16].

A MPN-munkacsoport altal 1étrehozott regiszter on-
line moédszerrel felhasznilobarat rendszerként jott 1étre.
Tapasztalhat6 volt a regiszter iranti nagy érdeklGdés, ezt
tiikkrozi az is, hogy kozel 1000 beteg adatat rogzitettiik
eddig. Eredményeinket szakmai rendezvényeinken
(MHTT XXIV. és XXV. Kongresszusa 2013, 2015) is-
mertettiik, amely az adatszolgaltaté centrumok szama-
nak folyamatos bdviilését eredményezte, ez is bebizo-
nyitja az MHTT-elnokség dontésének helyességét a
munkacsoport megalapitisirdl. Folyamatos rendszerfej-
lesztés, adatbazis-béviilés eredményeként részben de-
mografiai adatokrodl, részben a magyarorszagi kezelési
szokasokrdl kaptunk redlis képet, egyszerti példaként
emlitve, hogy a JAK2V617F-muticiéra negativ PV-bete-
gek aranya a regiszterben a varhaténal nagyobb, igy fel-
hivhatjuk arra a figyelmet, hogy egyrészt feltételezett PV
esetében sziikségszeri a mutdcidanalizis (WHO 2008
klasszifikicié — diagnosztikus kritériumok egyike), mas-
részt a JAK2V617F-muticiot nem hordozo, de korab-
ban PV-nek véleményezett esetekben a diagnézis Gjraér-
tékelése sziikséges.

Természetesen az adatok mélyebb elemzése sziiksé-
ges, jelenleg ezt végezziik. Ezeket a tapasztalatokat, va-
lamint a nemzetkozi és hazai tanulminyok, publikaciok
adatait felhaszndlva tovabbi programfejlesztésre torek-
sziink.

Kovetkeztetések

A betegségregiszterek kialakitasa és mtikodtetése a kor-
szerd betegellatas és egészségpolitika alapjat képezik. Az
altalunk kialakitott online feliilet konnyen kezelhetd, fel-
haszndlébarat, ugyanakkor sokrétdi informdciéval szolgal
epidemiolégiai és tudomanyos szempontbdl egyarant.
Hiven tiikrozi a valds hazai ellatasi gyakorlatot is, amely
segit kijelolni a legsiirget&bb fejlédési/fejlesztési ponto-
kat. Az online feliilet az adatfeldolgozas szempontjibol
is konnyen kezelhet§, amely a tudoményos feldolgozast
nagyban segiti. Ugyanakkor folyamatos fejlesztésére fi-
gyelni kell, ahogyan az eddig is tortént. Az adatszolgal-
tatast végzS kollégik/centrumok szdma Orvendetesen
béviilt, de még t6bb centrumot virunk. Az egyiittmd-
kodéstink a retrospektiv elemzéseken tal alapja lehet sza-
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mos prospektiv vizsgilatnak is, és lehetGséget nyajthat
ahhoz, hogy csatlakozzunk nemzetk6zi munkacsopor-
tokhoz.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzdi munkamegosztas: D. P., 1. A.,D.J.,U.M.,S. Zs.,
E. M.: A regiszter tartalmi struktdrajanak kialakitasa, an-
nak frissitése. H. L.: Az elektronikus feliilet kialakitasa.
H. L., D. P, E. M.: Statisztikai szémitésok. D. P., I. A.,
S.Zs., E. M., D. J.: A kézirat elkészitése. A cikk végleges
valtozatat valamennyi szerzé elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.

Ko6szonetnyilvanitas

A szerz8k koszonetiiket fejezik ki az adatbeviteli centrumoknak, vala-
mint azok vezet8inek: Dz Kiss Miklés (Budapest), Dr. Raposa Tibor
(Budapest), Dr. Palaczky Aranka (Dunatjviros), Dr. Hamvas Jozsef
(Esztergom), Dr. Gasztonyi Zoltdn (Gy6r), Dr. Jakucs Janos (Gyula),
Dr. Bodnar Maria (Mosonmagyar6var), Dr. Szerafin Liszlé (Nyiregy-
haza), Dr. Ivdanyi Jinos (Szombathely), Dr. Altay Elvira (Veszprém).
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