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A HIPERVISZKOZITAS SZINDROMA

A VER ARAMLASAT AZ ANATOMIAI ES ELETTANI FELTETELEK MELLETT JELENTOSEN BEFOLYASOLIAK A HEMOREOLOGIAI PARAMETE-
REK 1S. EZEN TENYEZOK PATOLOGIASSA VALASA KLINIKAILAG JOL DEFINIALHATO TUNETEGYUTTEST, A HIPERVISZKOZITAS
SZINDROMA KIALAKULASAT EREDMENYEZHETI. AZ OSSZEFOGLALO KOZLEMENYBEN A SZERZOK ROVIDEN ATTEKINTIK A LEGFON-
TOSABB ELMELETI TETELEKET, MAJD BEMUTATJAK A HIPERVISZKOZITAS F® MEGJELENESI FORMAIT. ELEMZIK A BIZONYOS BETEG-
SEGEKBEN, SPECIALIS ALLAPOTOKBAN ELOFORDULO ILYEN HATTERU ARAMLASI ZAVAROKAT, S RESZLETEZIK A LEGGYAKORIBB KLI-
NIKAI TUNETEKET. AZ ESETENKENT SULYOS KLINIKAI TUNETCSOPORT GYOGYKEZELESE KAPCSAN A CEL A NORMOREOLOGIA HELY-
REALLITASA, BIZTOSITASA. A MA GYAKORLATA ENNEK ERDEKEBEN JOL MEGHATAROZHATO FELADATOKAT ES TERAPIAS LEHETO-
SEGEKET AJANL AZ ORVOSLAS SZAMARA.
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THE HYPERVISCOSITY SYNDROME. BLOOD FLOW IS UNDER NOT ONLY ANATOMICAL
| AND PHYSIOLOGICAL CONTROL BUT ALSO AFFECTED BY HAEMORHEOLOGICAL FACTORS.
\ ANY CHANGE OF THESE CONDITIONS RESULTS IN A CLINICALLY WELL DEFINED PICTURE,
‘ THE HYPERVISCOSITY SYNDROME. IN THIS REVIEW THE AUTHORS SUMMARIZE BRIEFLY
THE MOST IMPORTANT BASICS AS WELL AS DESCRIBE THE MAIN FORMS OF HYPERVIS-
COSITY SYNDROME. ANALYSIS OF RHEOLOGICAL DISTURBANCES OF DIFFERENT CLINI-

CAL CASES, SPECIAL CLINICAL FORMS AND THE MOST QFTEN OCCURRING SYMPTOMS

ARE DISCUSSED, TOO. THE AlM OF THERAPY IS TO RECOVER AND MAINTAIN Tt

MORHEOLOGY. CLINICAL RELEVANCE OF THESE STATUS IS DEFINED BY WELL ESTAB-
LISHED TASKS AND TREATMENT MODALITIES FOR THE CLINICAL PRACTICE.
Keywords: haemorheology, hyperviscosity,
polycythaemia, haemodilution, apheresis

mennyiben a sziv- és oz érrend-

szer anatémiailag és funkciona-

lisan egyardnt jél ellétia felada-
tat, akut elzarédason kivili keringési
zavar forrdsa mar csak az dramlé k-
zeg, a nem-newfoni karakter( vér reo-
l6giai tulajdonsagainak kedvezétlen
megvaltozdsa, a t8bb tényezétél fig-
gd viszkozitds (reciproka a fluiditas)
ndvekedése jchet szdba.
Természetesen a fluiditds csékkenése
hemodinamikai  kévetkezményekkel
iar(hat), hisz o keringéssel szembeni
ellendllas fokozéddsa jelentésen ter-
heli a szivet és a vaszkulatirat is. Az
alapvetéen hemoreolégiai okokra
visszavezethetd keringésromlds sokszi-
nd, s esetenként igen stlyos — sokszor
az életet kozvetlenil veszélyezteté —
tUneteket, panaszokat okoz a beteg-
nek. A klinikai tapasztalat, a pontos és

koriltekinté megfigyelés szolgdltatta o
vér hiperviszkozitésdval 6sszefliggd,
jellemz8, bar nem specifikus klinikai
jelek, tinetek, sét tinetegyiittes meg-
ismerését, amelynek vdltozatossaga,
sUlyosséga humordlis, sét szévettani-
lag is kimutathaté eltéréseken alapszik
(1). A hemoreoldgiai tényezék patolé-
gidssd vdlasaval alakulhat ki a hiper-
viszkozitds szindréma, igy eredendéen
nem része a problémdnak bérmilyen
kardiolégiai vagy angiolégiai ok adta
hattér, jollehet megsziintetésében
ezen foktorok javitdsa is kedvezé ha-
tasu lehet.

A dolgozat elsésorban klinikusi meg-
kozelitéssel foglalkozik a kérdéssel, de
a szerzét talén ,hemoreoldgiai elééle-
te” predesztindlia arra, hogy a gyao-
korlati részletek pontosabb megvilagi-
tdsa érdekében bemutassa a legszik-
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ségesebb elméleti informaciékat, &sz-
szefiggéseket (2, 3).

ALAPVETO® ARAMLASTANI
FOGALMAK

A reolégia dltaldban az anyagok
dramlési (deformalédasi) térvénysze-
riségeivel foglalkozd tudomany, ahol
a vizsgalt médium természete szerint
newtoni, vagy nem-newtoni folyadék.
Egy folygkony kézeg newtoni mivolia
azt jelenti, hogy benne viz, krisztalloi-
dok, mas anorganikus és/vagy orga-
nikus molekuldk mellett nincsenek
szuszpenddlva méretiket, alakjukat
véltoziatni képes — s kordntsem csak
élé! — elemek, részecskék. A bioreold-
gia territdriuma a nem-newtoni aram-
l&s tanulmdnyozdsa, amely ezért el-
sédlegesen o hemoreoldgidgt foglalja
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magdba. Barmilyen folyadékaramldsi
tulajdonségait deformécios jellemzéi
szabjék meg. Az akadaly nélkili, ided-
lis folyast a laminaritas jellemzi, ilyen-
kor a ,csében” a folyadékrétegek a
fallal és egymdssal pdrhuzamosak. A
viszkozitds a két szomszédos dram
belsé ellendlldsanak, a surlédéasnak a
mértéke. Ez o paraméter jellemzé o
folyadékra, s a nyiréfesziltség (shear
stress) és a nyirési sebesség/sebesség-
gradiens (shear rate) ardnyaként defi-
nialhaté. A newtoni és nem-newtoni
karakter kozti kilénbséget, @ megha-
térozd Gsszeflggések értelmezését az
1. ébra mutatia be. Az elméleti prob-
léma bévebb attekintésére a vonatko-
76 irodalom ad lehetéséget (2, 3).

A KERINGES TENYEZOI,
A VER )
REOFIZIKAI JELLEMZESE

A keringési rendszer adekvat funkcié-
ja minden é16 szervezet mikédésének
alappilléreként szolgal. Amennyiben a
sziiletéskor ép o kardidlis és az angio-
l6giai anatémia, a hasonlé funkciéval
pdrosulé szervrendszer az egyed élet-
képességének legfébb biztositéka.

Az Gramlé vér fizikokémiai tulajdonsa-
gai szintén lényeges elemekként, he-
moreoldgiai tényezékként fontos pa-
raméterei a cirkuldciénak. A tdrzsfej-
|6dés sorén a legspecidlisabban mé-
dosult kstészovet a vér. Sokrétd fel-
adata elldtdsdban ,conditio sine qua
non” a folyékonysag. Az anomalitds
mellett igen jellemzd tulajdonsdga a
vérnek — mint minden folyadéknak —a
hémérsékletfiggéség, amennyiben
annak névekedése javitja, csdkkenése
rontja a folyékonysagat, vagyis né a
viszkozitésa. Kilénleges — benne a viz
mellett anorganikus és organikus mo-
lekulak/ionok mellett é16 sejtek is van-
nak — dsszetételénél fogva a nyomds-
és nyirdsviszonyok médosuldsa a visz-
kozitds véltozdsat is eredményerzi, s ily
médon  hallatlan adaptécids képes-
séggel rendelkezik. Mindezek mellett
a vért a viszkoelaszticités is jellemzi,
miutan folyadék és szildrdtest jelegd
tulajdonsagokat egyardnt hordoz (2).
Altalénos reolégiai alapreakciokat fo-
galmaz meg a Hagen-Poiseuille-t6r-
vény. Ertelmezésekor azt kell hangsy-
lyozni, hogy adott hosszisagd érsza-
kasz {I) aramlésat (Q) 6l jellemezhet-
iUk @ nyomasgradienssel (p,-p,), oz
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1. ABRA: A NYIROFESZULTSEG-NYIRASI SEBESSEG ES A VISZKOZITAS-NYIRASI SEBESSEG VISZONY ALA-
KULASA NEWTONI ES NEM-NEWTON| FOLYADEKOKNAL

Newtoni folyadék

Nyiréfesziiltség

Nyirdsi sebesség

«—— Kiiszdblesziltség

Nyiréfesziltség

Nyirdsi sebesség

angiolégiai paraméterekkel, s vilégos
az aramlo kézeg viszkozitdsanak (i)
szerepe is.

(pr-po) X r* X7

Q=
8xIxny

A Bernoulli-6sszetiiggés az intralumi-
ndris nyomasi és daramldsi sebességi
viszonyok alokulésat hangsilyozza,
amennyiben a valtozd keresztmetszet-
tel azok is médosulnak, igy o dinami-
kai és statikai komponens arénya for-
ditottan véltozik (2. dbra).

Viszkozitds

Nyirdsi sebesség

Nem-newtoni folyadék

Viszkozitds

Nyirdsi sebesség

A TELJES VER
VISZKOZITASAT MEGHA-
TAROZO FAKTOROK

A legfontosabb &sszefiggéseket a
3. ébrén mutatjuk be. Azt kiléndskép-
pen hangsilyozzuk, hogy a telies vér
nem-newtoni karakter(, ami ozt jelen-
ti, hogy a kilénbézé érszakaszokon
mds és mds a viszkozitdsa. A nagyerek
régidjaban magasabb, a periféria felé
haladva egyre csdkken. Ezen jelenség
azzal kapcsolatos, hogy a mikrocirku-

2. ABRA: A NYOMASI VISZONYOK ALAKULASA KULONBOZO KERESZTMETSZETU (1-2-3) CSOVEKBEN
(BERNGULLI-TORVENY); (P=INTRALUMINALIS NYOMAS, V=ARAMLASI SEBESSEG, V; < V5 < Vy,

P > B3> Pyl
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3. ABRA: A VER VISZKOZITASAT MEGHATAROZO TENYEZOK (VVS VOROSVERSEIT;
FVS FEHERVERSEJT, THR THROMBOCYTA, FIBR FIBRINOGEN, GLOB GLOBULIN, ALB ALBUMIN)

Alacsony Magas
{nagy erek) (periféria)
NYROFESZULTSEG
VERSET [T e VERSEJT
AGGREGACIO e thr : DEFORMARBILITAS
4
TEUES VER
VISZKOZITAS
I | fibr ws |
- — glob fvs —
viszkozIAs | o b f HEMAICKRE
lacidban igen nagy a nyirdfesziltség, okbél bekovetkezett vérviszkozitds-

megnd a plozma volumenarénya, s
érvényre juthat az egyes sejtek alak-
véltoztatd (deformacids) képessége.
A plazma tulajdonsagai a kiserekben
meghatdrozékkd vélhatnak, kilons-
sen bonyolithatia a helyzetet, ha a
proteinek mennyiségi ndvekedése
mellett patolégids fehérigk is megje-
lennek a vérben.

A vérsejtek aggregaciéjénak alacso-
nyabb nyiréfesziliségi tartomdnyok-
ban (centrélisan) van jelentésége —
komoly szerepet jdtszhat a folyamat
keringési ellendllés milyenségében —,
és persze dénté kérilmény a hema-
tokrit alakulasa.

Az érrendszer és a vérsejtek fizikai pa-
raméterei ismeretében kénnyen érthe-
18, hogy a kapilldris szirékén esak
alakjuk, mérettk valtoztatdsdval jut-
hatnak at. A deformabilités sui generis
tulajdonsagaik egyike, amelyek hétte-
rében passziv és aktiv folyamatok egy-
ardant érvényesilnek,

Rendkivil fontos — laboratériumi mé-
rési eredményekkel és a klinikei meg-
figyelési adatokkal egyardnt jél aldta-
maszthaté — tétel, hogy a barmilyen

emelkedésnek hemodinamikai kévet-
kezményei lesznek, s a periférids el-
lendllas névekedése akér sdlyos tébb-
let terhet ro(hat) oz érrendszerre és a
szivre egyardnt. lgen jelentés kéril-
mény, hogy a légzérendszer (déntéen
a 10dé), az agy és az érzékszervek
szenzibilitdsa kiemelkedd még vi-
szonylag kisebb fok( viszkozitds néve-
kedés esetén is (2, 4).

A KOROS HEMOREOLOGIA

KLINIKAI MEGNYILVANU-

LASA - HIPERVISZKOZITAS
SZINDROMA

A patoldgids vérdramldstani eltérések
specidlis laboratériumi vizsgdlatokkal
objektivizalhaték, sét tartoznak hozza-
juk szovettani elvdliozasok is. A kévet-
kezésképpen kialakuld klinikai tinet-
egyittes is meglehetésen jellemzs,
iollehet — f8leg eleve sem ép keringé-
s betegeknél — kardiolégiai és/vagy
angiologiai okokra visszavezethetéen
igen komplex lehet a kép, o hetegek
panasza. Szikségesnek ldtszik azon-
ban annak hangsdlyozasa, hogy a ké-
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ros hemoreolégia nem feltétlenol jar
hiperviszkozitdssal, kilénésen annak
markdns formaival. Még a laboratéri-
umi paraméterek szerint szélséséges
eseteknek is csak egy kisebb részében
tapasztalunk a betegeknél szamottevé
panaszokat. Ez a tény énmagdban is
felhivia a figyelmet a rendszerben
meglévé hallatlan tartalékokra, alkal-
mazkoddsi képességre.

A HIPERVISZKOZITAS
SZINDROMA FORMAI

POLYCYTHAEMIAS VALTOZAT

A polycythaemids véltozatndl a vérsej-
tek szaménak és térfogataranydnak
(hematokrit) névekedése a vezetd el-
térés. Mindhdrom sejtvonalat, tehét a
vorésvérsejteket, a fehérvérsejteket és
a vérlemezkéket is érintheti szamuk je-
lentés megemelkedése (4, 5, 6, 7).

A relativ erythrocythaemia kilénbézé
szervrendszereken kereszitli dehidra-
cidhoz kapcsolédik, s ez a végered-
ménye a kapilldris régiébeli (capillary
leak) folyadékvesztésnek is.

Az cbszolit erythrocythaemia lenet
primer, ahogy ezt a myeloproliferativ
kérképek kozé tartozd malignoma-
ban, az erythron kontrolldlatlan my-
kédésének tulajdonithatd polycythae-
mia rubra veraban latjuk. A minden-
napok sordn azonban lényegesen
gyakeribb a tébb betegségben észlelt,
szdmos okra visszavezethetd szekun-
der manifesztacié (1. tdbldzaf).
Barmilyen okbél is kévetkezik be a vé-
rosvérsejtek szambeli névekedése, a
teljes vér viszkozitdsa megnd, s koz-
vetlendl jelentés mértékben ter-
hel(het)i a beteg keringését.

A leukocytoemia/leukocytosis a fehér-
vérsejtek szamanak abnormis emelke-
dése a kilénbdzd tipust leukémidk-
ban gyokori, s féképpen a nem-
limfoid csoportokban tarsulhat hozzé
hiperviszkozitds. Igazan komoly klini-
kai jelentésége a krénikus granulocita
leukémidnak van, annak is féleg az
Ugynevezett blastos atalakulasdban.
llyenkor a nagyszémi, s meglehets-
sen rigid, nagyobb adhezivitdst muta-
t6 leukémids sejtek sUlyos periférids
dramldsi zavarok el&idézdivé valnak.
A legretiegettebb kép a priapismus,
amely a szerencsétlen betegnek szén-
nivaléan stlyos panaszokat okoz. Er-
dekes gyakorlati tapasztalds, de az
akut leukézisokban is inkébb a
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(EP ERYTHROPOETIN)

ABSZOLUT
PRIMER
POLYCYTHAEMIA VERA
SZEKUNDER

KRONIKUS HYPOXIA

VESE MALIGNOMAK

MELLEKVESE MALIGNOMA
HEPATOCELLULARIS KARCINOMA
CEREBELLARIS HEMANGIOBLASTOMA
LEIOMYOMA UTERI

ABNORMALIS HEMOGLOBIN (CARBOXY)
GYOGYSZERINDUKCIO (EP, ANDROGEN)
UjsziLOTTKORI POLYCYTHAEMIA

myeloid megbetegedésre jellemzé a
klinikailag is jelentés hiperviszkozitds.
A legmagasabb sejtszamokkal a kré-
nikus limfocités leukémidaban taldlko-
zunk, de csak szerény Gramldsi zavar-
ra utald tonetekkel. Az ok a kicsi
limfocitékban keresend8, amelyek
kénnyen dtjutnak a periférigs sz0ré-
kén (4, 6).

Esszencidlis thrombocythaemidban a
thrombocytarendszer szélséséges tUl-
burjénzésa eredményezte igen magas
(mikroliterenként millié felett) vérle-
mezkeszdm sem forrésa lényeges hi-
perviszkozitdsnak, bar a fokozott agg-
regdcios készség keringészavarhoz
vezethet.

SCLEROCYTHAEMIAS FORMA

A sclerocythaemids forma is érintheti
az erythropoesist és a fehérvérseit-kép-
76 rendszert egyardnt. Lényege abban
dsszegezhetd, hogy a vérsejtek defor-
mabilitdsa csdkken, azaz patoldgidssa
valik, amely eléfordul genetikai hatte-
rii velesziletett kérképekben, hemato-
légiai malignémékban, de kapesoléd-
hat exogén, vagy endogén intoxikéci-
6hoz, immunoldgiai  kérképekhez,
anyagcserezavarokhoz is. A vorosvér-
sejteknél jelentésen — sok okra vissza-
vezethetéen — csdkkenhet azok flexibi-
litdsa, s a rigidebb sejtek képtelenek
kellsen alkalmazkodni a kapillérisok
méretéhez, kritikus dllapotot eléidézve
ezzel az ilyen helyzetekben. A legtipi-
kusabb kérkép a mediterran-régidban
endémids sarlésejtes anémia, amely-
ben a sarlé alaky, sdlyosan rigid vé-
résvérsejtek felelések a hiperviszkozi-
tésért, s az Un. krizises dllapotokban
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DEHIDRACIO

CAPILLARY LEAK

GAISBOCK-SZINDROMA

életveszély alakul(hat) ki. Féldrajzi vi-
szonyaink kozott ennek a kérképnek
nincs jelentésége, de ndlunk is eléfor-
dul, bar kevéssé sulyos reolégiai prob-
léma a spherocytosis, a thalassaemia,
vagy mdés genetikailag meghatdarozott,
rendszerint enzimm(kédési zavarral
kapcsolatos  betegség (5, 6). A
malignus vérképzdszervi elvéltozdsok
egy-egy képvisel6jénél, az akut
myelosisban, vagy a krénikus véltozat
elérehaladott  formdjdban  (CGL
blastos fazisa) a szambeli névekedés
mellett lehet kilonésen fontos a fehér-
vérsejtek rigiditasanok fokozddasa is.
A kézelmult klinikai tapasztolatai sze-
rint a probléma része a retinoin sav
(ATRA) kezeléshez kapcsolédd hiper-
viszkozitds tUnetcsoport, amellyel a
promyelocytés leukémiaban  taldlko-
zunk. A készitmény indukdlta hyper-
leukocytosis csak az egyik tényezd le-
het, a masik valdszindleg az Uj sejtpo-
puldcié megndvekedett adhézios ké-
pessége az endotheliumhoz, ami még
fokdlis folyadékvesztést is eredmé-
nyezhet (4).

A PLAZMATIKUS CSOPORT

A plazmatikus csoportban a plazma,
és ezért a teljes vér viszkozitdsa is
megné. Fé képviseléi a myeloma mul-
tiplex és a Waldenstrém-féle macro-
globulinaemia. Ezen rosszindulato
korformdkban a hiperviszkézus dlla-
potot a paraproteinek idézik elé. Su-
lyos tiinetek kapcsolédnak hozzdjuk, s
féleg a kapillaris keringés akdr kritikus
zavara is lehet a tidSben és oz érzék-
szervekben. Az immunolégiai/autoim-
munolégiai kérformak kézol itt kaphat
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helyet a humordlis hiperviszkozitést
okozé rheumatoid arthritis és a cryo-
globulinaemia. A materidlis faktort a
fehérjetermészetl antitestek és az
immunkomplexek képezik (8, 2, 10,
11, 12).

Mint mar kordbban bemutattuk, a tel-
ies vér viszkozitds alakulasat a cellula-
ris mennyiségi és mindségi viszonyok
mellett a plazma fizikokémidja is befo-
lyasolia. lIgen fontos momentum, hogy
a sejtes elemek egyméssal kapcsola-
tosan kélesénhatésban vannak, fehér-
ieknek tulaidonithatéan dtmenetileg,
vagy véglegesen &sszecsapzédnak,
aggregdlédnak. A folyamat elinduld-
saban és irdnyéban meghatérozé a fi-
zikai eréhatésok, a shear stress alaku-
lésa is.

Hemoreolégiai szemponibol kiemel-
kedé jelentésége van a vérosvérsejtek
ezen reakcidjanak. Amennyiben a fe-
hériekép patolégiassa valik, vagy
egyéb celluléris okok is kedveznek, a
fokozott aggregaciés hajlam o vér-
aramlast nehezité tényezédvé vdlik.
Tébb betegségben, kéros allapotban
talalkozunk a feltételrendszer ilyen
médosuldséval (2. téblézat).

BIZONYOS BETEGSEGEK-
HEZ, ALLAPOTOKHOZ
KAPCSOLODO
HIPERVISZKOZITAS
Kiemelt gyakorlati jelentésége lehet a
hiperviszkozitasnak bizonyos korké-
pekben, helyzetekben, amikor nem sui
generis a probléma, de kialakulvan
hatérozottan ronthatja cz alapvetden

is stlyos betegséget, klinikai képet.

S7ZiV-ERRENDSZERI BETEGSEGEKHEZ
TARSULO

A sziv-érrendszeri betegségekhez tar-
sulé hiperviszkozités szindréma tébb
szempontbél is kilénleges. Mint ko-
rébban mér jeleztik, akar a sziv telje-
sitményének romldasaval, akér barmi-
lyen érrendszeri reakciéval kapcsola-
tos az aramldsi zavar, az nem énma-
gaban hiperviszkozitdst indukdlé ko-
rilmény.

Az viszont kétségtelen tény, hogy o
szfv-érrendszeri betegségekben nove-
kedett a vordsvérsejitek — és a
thrombocytdk — aggregaciés készsé-
ge, emelkedett a fibrinogénszint, s eb-
bal adédédan is fokozott o fromboem-
bélia mind intracardialisan, mind «
periférigs erekben (13).
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2. TABLAZAT: KOROSAN FOKOZOTT VOROSVERSEJT-AGGREGACIOVAL JARO BETEGSEGEK, ALLAPO-
TOK

RHEUMATOID ARTHRITIS
DIABETES MELLITUS
MACROGLOBULINAEMIA
MYELOMA MULTIPLEX
CRYOGLOBULINAEMIA
HYPERFIBRINOGENAEMIA
HYPERLIPOPROTEINAEMIA
HYPERCHOLESTERINAEMIA
MNEPHROSIS SZINDROMA
HIPERTENZIO
ANTIBIOTIKUM-HATAS
INTRAVENAS RADIOLOGIAI KONTRASZTANYAG

LEGEMBOLIA

HEMATOLOGIAI STRESSZ
SZINDROMA

Az Ugynevezett hematolégiai stressz
szindrémdban infekcick alkalméval,
akut vaszkuldris eseményeknél, trau-
mdt kovetden nem specifikus reakcis-
ként — ami a haemocytosis és a pro-
teinaemia (akutfdzis-fehériék) révén —
a hiperviszkozitds felé tolédik el a he-
moreolégiai egyensily, amelynek 6n-
magdban klinikai kévetkezményei le-
hetnek.

ROSSZINDULATU DAGANATOS MEG-
BETEGEDESEKHEZ KAPCSOLODO
Fontos kérdés a rosszindulatd dagana-
fos megbetegedésekhez kapcsoléds
hiperviszkozités. Ebben a reakciéban
is kimutathaték humordlis és cellularis
okok egyardnt. A szolid tumorokban
es a rendszerproblémdkban is maga-
sabb a plazma fibrinogén szintie, ami
a fluiditast csékkentd paraméter. Kar-
cinémdkban, melanoma malignum-
ban kérosakkd vél(hat)nak esetleg a
makro-, s f6leg a mikroangiolégiai vi-
szonyok. Ez az anatémiai kériilmény,
valamint a keringé tumorseitek foko-
zoft rigiditasa feltétlen kedvezd helyze-
tet teremt azok elakaddséra, megta-
padésdra, végsé soron életképes me-
tasztdzisok képzddésére. Jelentdsen
hozzdjarul mindehhez a tumorbiols-
giai eseménysorozathoz a t6bb faktor-
ral kapesolatban lévé fokozott trombo-
embdlis hajlum is (14, 15).

&' : e
IMMUNOLOGIAI OKOK

BETA-THALASSAEMIA
SARLOSESTES ANEMIA
SPHEROCYTOSIS
ELLiPToCYTOS!S
INFEKCIOK

MN-ACETIL NEURAMINSAV-HIANY

ANTITUMOR-TERAPIA
Tulojdonképpen szorosan a dagana-
tos hiperviszkozitdshoz tartozik az
antitumor-terdpia ilyen hatdsa. A ke-
zelés sorén a beavatkozds céliaként a
sejtpusztulds Snmagdban is kedvezdt-
len kévetkezményként nem feltétlentl
kiszamithaté reakciok triggere lehet, A
kémiai és radiolégiai ténykedések ter-
mészetes hatdsoként kdrosodik o
haemopoesis valamennyi eleme, de
éri az effektus az endotheliumot &s
mas festi sejteket is. Féleg a vérsejtek
deformabilitdsa csékkenfhet), s az
alacsonyabb antitrombin-szinttel
egyuft hemosztazeoldgiai egyensoly-
zavarhoz is hozzdjérulhat (14).

A HIPERVISZKOZITAS
SZINDROMA KLINIKAI
TUNETEI

v Altalénos tinetek: gyengeség, ét-

vagytalansdg,  faradékonysag,
teststlyvesziés.
Magyardzatként az elsédlegesen
mikrocirkulaciés zavarok, a gdz-
csere és a tdpanyagok felszivéda-
sanak romls, vagy nagyon rossz
hatasfokdval kapcesolatos kévetkez-
mények oki szerepe vetédik fel. Mi-
ként a belsé szervek, tgy a mozgé-
sokért felelés végtagok miksdése
is romlik, csdkken oz izomerd, s
mindezeket a fenti tinetekként, pa-
naszokként éli meg a beteg.
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Hematoldgiai tinetek: vérzéses je-
lenségek, tromboembdlids szé-
védmények. A rendkivil kényes
egyenstlyd  hemosztdzis-funkcid
romlasaval  6sszefiggd zavarai
mindkét szélséségben megnyilva-
nulhatnak. A vérzések lehetnek ki-
sebbek, nagyobbak, de inkdbb a
nydlkahdrtyékat, szévetkdzti tere-
ket érintd jelentéktelenebbek a
gyakoribbak.

Neuropszichidtriai zavarok: levert-
ség, érthetetlen beszéd, egyensily-
zavar, bizonytalan jérds, halldsza-
var, filz0gés, feifdjds, szédulés, ha-
nyinger, periférids neuropathia,
aluszékonysdg, koncentrdlé képte-
lenség, kéma, stroke. Miként bar-
milyen eredetl kézponti idegrend-
szeri keringészavar, a hiperviszké-
zus dllapot okozta is rendkivil
gyorsan klinikai tineteket eredmé-
nyez. Az idegszdvet oxigén- és
tapanyagellatési érzékenysége ki-
emelkedd, mdr az enyhébb formak
is szubjektiv tineteket eredményez-
nek, a stlyosabbak komoly ideg-
gyogydszati eltéréseket, akdr orga-
nikus pozitivitésokat is kivélthat-
nak.

Legzészervi  tinetek:  hypoxia,
tachypnoe, dyspnoe. A tidé hatal-
mas  kapilldris  hdlézata mér kis
viszkozitds névekedést is 6| érzé-
kel, s a beteg szaméra elébb szub-
jektiv, majd obijektiv légzészavart
okoz. Az elégséges gdzcsere érde-
kében néveli a frekvenciat, de nem
képes a hatdsfok lényeges emelé-
sére.

Sziv-érrendszeri tinetek: angina
pectoris, claudicatio intermittens,
szivelégtelenség. A koszorGér-ke-
ringés romlésa a szivizomsejtek
hypoxidjat véltia ki, amely beinditia
az alarmirozési mechanizmust. Ho-
sonlé okok vezetnek az alsé vég-
tagok izomzaténak hypoxidjdn ke-
resztGl a jdrészavarokhoz. Kis
és/vagy nagyvérkéri kardidlis de-
kompenzacié is lehet a kévetkez-
mény a sUlyos korondriakeringési
zavarnak, kiléndsen egy eleve
sem intakt sziv esetében.

Haosi tinetek: géresok, puffadds,
hasmenés, székrekedés, vese pa-
naszok. A hasi zsigerek nem érzé-
kenyek oly mértékben az oxigén és
tdpanyaghidnyra, mint akér oz
idegrendszer, akdr a sziv, de a rosz-
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szabb, vagy elégtelen felszivodas,
a bél funkciondlis renyhesége kel-
lemetlen fajdalmakat eredményez-
het. A vizeletkivalasztds mechaniz-
musa is sérilhet a glomerularis
és/vagy tubularis hypoxia folyoma-
nyaként.

= Szemészeti panaszok: homdlyos
latas, kettés latds, silyos szemfené-
ki pongds, retinavérzés, trombdzis,
exszuddtumok, papilladdéma, U
érformacié, vaksag. Az érzékszer-
vek kozil a szemnél taldlkozunk
leginkdbb a kéros hemoreolégia
kivetkezményeivel. A szemfenéki
mikrocirkulacidbeli eltérések koz-
vetlenol is lathaték, elemezhetdk.
A plazmatikus eredetd hiperviszko-
ziths karakterisztikus elvaltozést
okoz makroglobulinaemidban.

> Bérgyogydszati eltérések: purpura,
livedo reticularis, Raynoud-feno-
mén, ulcerdcié, gangréna. A bér-
ben, a specialisan médosult kilta-
karéndl is kiemelkeds a kérdés je-
lentésége, hisz — mint kordbban is
utaltunk ré — a viszkozitds hémér-
séklet-figgd, s igy a klinikai hiper-
viszkozitds még fokozottabban ma-
nifesztalédhat.

w Egyéb tinetf: priapismus. A specid-
lis érterilet keringészavara legin-
kébb a krénikus granulocyta leuké-
mia elérehaladott fazisdban, a
blastos atalakulds idészakdban
okozhat igen féjdalmas tineteket.
Elsésorban a sejtek rigiditésnove-
kedésének kovetkezménye a kise-
rekben lévé leukostasis.

A HIPERVISZKOZITAS
SZINDROMA
GYOGYKEZELESE

A kérdés dttekintése elétt feltétlen
szikséges hangsulyozni, hogy — mi-
ként az orvoslds mds teriletein is — le-
hetéség szerint a primer probléma tel-
ies elimindldsara kell térekednink,
hisz a hiperviszkozitasi klinikai jelek
masodlagos kévetkezmények. A mai
lehetéségek ugrasszerGen javuloak a
korabbickhoz képest, akar kardio-
vaszkularis, akdér daganatos, netdan
valemilyen specidlis immunolégiai,
vagy hematolégiai kérképrél legyen
sz6. Amennyiben sikeresen kezeljik
az etiolégiat, a keringésre hatranyos
reolégiai kévetkezmények mérsékléd-
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hetnek, megsz(nhetnek. Az orvostu-
domdny alapveté feladata és kételes-
sége mindenkor az aktudlisan elérhe-
t& modszerek igénybevételével a be-
teg gyogyitésa, de legalébb a befo-
lyasolhaté kellemetlenségek, klinikai
panaszok ellétésa. Ez az axidbma-sze-
rd megdllapités jellemzi a medicina
egész torténetét, de a mostani idé-
szakban is t6kéletesen igaz. Ma mar
sok, s egyre tobb betegséget teljesen
gyogyitani lehet, s javuléak a kilata-
sok a kdros kévetkezmények terapid-
iaval kapcsolatban is. A kéros hemo-
reologia ,javitésa” nagyon fontos al-
talénos orvosi feladat, sikeres maéd-
szer alkalmazdsdval szerencsés eset-
ben igen gyors és hatdsos segitséget
biztosithatunk betegeinknek (4, 6).
Osszegzé megdllapitdsként oz kieme-
lends, hogy a ,normoreolégia” hely-
redllitdsa érdekében az orvoslds sza-
mara ma mar vannak adott dltalédnos
belgydgydszati feladatok, s rendelke-
zésre dllnak specidlis hemoreoldgiai
lehetéségek.

FELADATOK
A kardidlis” kezelés alatt ma |énye-
gében a normotenzié fenntartdsat, a
ritmuszavarok lehetéség szerinfi elimi-
naldsat, csdkkentését, de a normo-
cardia okvetlen biztositésat, az isovo-
laemia elérését, szikség szerint (ko-
szord) értégitok addsdt, kardidlis re-
modelling gatlast értink.
A vaszkulatira védelmét nagyban se-
giti a normotenzié, az adekvat étrend
és életmod, a kedvezd lipidprofil, s
kilénésen a netdn genefikus terhelt-
ségl és/vagy pozitiv anamnézisi be-
tegeknél a hemosztazis egyensilyd-
nak gondos feligyelete, thrombocyta-
aggregécio-gatls, redlis feltételek
meglétekor szikség szerint tartés vér-
alvaddsgatld kezelés beépitése.
A normocythaemia alapveté feltétele
a kiegyenstlyozott keringésnek. Kife-
jezetten hemoreolégiai szempontbél a
polycythaemia megszintetése a kiva-
natos, de az anémidhoz tarsuld
hypoxia kifejezetten karos hatasérdl is
beszéltink mar.
A sejtes elemek hiperaggregabilitdsa
aramlastanilag féképp a vordsvérsej-
tekre vonatkozik, s meghatarozéan
figg a hematokrittél és a plazmatikus
tényez8kidl, ebbél kovetkezéen ezen
paraméterek valtozasaval kontrolldl-
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haté. A plazma dramlési paramétere-
it f8leg fehérietartalma, s kisebb mér-
tékben a lipidkongentracié hatdrozza
meg, ezért torekedni kell ezek norma-
liz&lésdra.

LEHETOSEGEK

VERLEBOCSATAS-PHLEBOTOMIA

A médszer évszdzadok ofa ismert és
gyakoroli. EgyszerUsége révén csak-
nem barhol és barmikor alkalmazha-
t6. A toluldsos hypervolaemids alla-
potokban akut haszna lehet, a szivet
és a keringést gyorsan tehermentesit-
heti a teljes vér viszkozitas csdkkenté-
sével. A néhany deciliter vénds vér le-
vétele rendkivil latvényos javuldst
eredményezhet, de nehéz az isovolae-
mia elérése a metddussal, s a kivana-
tosnal t6bb vér lebocsatésdval drtha-
tunk is beteginknek.

HEMODILUCIO

A vérhigitds médozatai kézll a leg-
egyszerdbb a hypovolaemids forma,
az el6bb bemutatott vérlebocsdtas. Fi-
ziolégiailag o legkedvezébb az
isovolaemias médszer, amelynek lé-
nyege adott vérvolumen eltévolitésa-
nak pétlasa vérplazméval, vagy mes-
terséges plazmapétszerrel. A volumen
csdkkentése nélkoli hypervolaemids
valtozatndl o dextrén és a keményitd
készitmények elérheték, hasznalatban
is vannak, de a plozmaviszkozitds
emelése nem kivénatos hatdsuk, mi-
ként feltehetéen rontjdk a vérsejtek re-
akcidkészségét is. Kétségtelen tény,
hogy a plazma cdésa a legjobb va-
lasztds, de o ma olyan meghatdrozé-
an fontos anyagi szempontok limitdl-
iak a lehetbséget.

AFEREZIS

Az elmylt évtizedek igen jelentés mod-
szerének kidolgozdsa szinte teljesen
egybeesett a hemoreolégia tudo-
mannyd szervezédésével. Természete-
sen a kezdetekben az experimentumok
adték a fejlesztés mozgatéd rogoit, de
hamarosan a transzfizioldgia és a
klinikum is segftséget kapott, s jelenleg
is élvezheti a vér kildnbdzd kompo-
nenseinek kontrollalt eltavolitdsaval
nyert hasznot. Polycythaemids allapo-
tok, hematolégiai betegségek (leuké-
midk) kezelésében, immunoldgiai
problémdk terépigjaban ma mdr nél-
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kilozhetetlen, s tineti beavatkozdsként
gyorsan képes javitani a hipervisz-
kozités szindrémdt. A patoldgids sejtek
koncentrcidjanak  csékkentésével
megkimélheti a szervezetet azok szét-
esésébd| fakadd nem kivanatos mel-
lékhatdsoktsl. A rendszeres plazmafe-
rezis alkalmas a fehériehdztartds befo-
lydsoldséra, igy csokkenthets vele a
kéros protein tartalom, amely myelo-
mdban és makroglobulinaemidban
kézvetlenil felelés a kedvezétlen reo-
l6giai effektusokért. Segitségével eltd-
volithaték  lipidek, cryoglobulinok,
vagy egyéb molekulak is (16, 17).

DEFIBRINOGENACIO

A plazmaviszkozitds meghatérozd té-
nyezéje az akutfdzis-fehériék kézé so-
rolt fibrinogén. Teliesen logikusan még
a hemoreolégiai ,héskorban” ajénlot-
tak kezelésként a molekula koncentrd-
cidjanok csdkkentését enzimatikus ké-
szitménnyel. Ma ennek mar kisebb «
jelent8sége, inkdbb mas irdnyok kere-
sése, erdsitése van napirenden.

HIDRALAS — FOKOZOTT FOLYADEK-
FOGYASZTAS

Aramléstanilag igen kénnyen értheté
a folyadékfogyasztas kedvezd hatdsa.
Persze gondolni kell arra, hogy a per
os bevitt folyadék érmederbeli tartdsa-
hoz onkotikus nyomés megléte szik-
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séges, s mellesleg jol funkciondlé
kardiovaszkulatira. Az intra- és
extravaszkuldris terek kozotti dinami-
kus egyensuly igen fontos tényezd.

FIZIKAI AKTIVITAS, MOZGAS,
TORNA

Afolyadékterek megfeleld mozgatasa,
az izompumpa-keringést segité hatd-
sa, az idedlis vérmegoszlds biztositésa
jelent8sen javithaté a rendszeres fizi-
kai aktivitassal, tréninggel, miként a
szervezet adaptdcios képessége is fej-
leszthetd ily médon.

HEMOREOLOGIKUM ADASA

A hatésméd lényege, hogy eredmé-
nyeként a vérsejtek (meghatdrozéan a
vorésvérsejt) deformabilitésa  valtoz-
tathaté kedvezéen, s ennek tulajdonit-
haté a vér viszkozitdsdnak csékkenése
(18).

Az elvi beavatkozdsi lehetéség — mint
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l6giai folyamatok végiggondoldsa
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a hiperviszkozitds celluléris tényezéié-
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sejtmembrdn igen bonyolult biokémi-
dja, anyagcseréje még ma sem kells-
en ismert azonban ahhoz, hogy
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7. Rosenkrantz TS. Polycythemia and hyperviscosity int he
newborn. Seminars in Thrombosis and Hemostasis 2003;
29 (5): 515-528.

8. Ghobrial IM, Gertz MA, Fonseca R. Waldenstrom
macroglobulingemia. The Lancet Oncology 2003; 4.
679685,

9. Ghobricl M, Witzig TE. Waldenstrém macroglobuli-
naemia. Current Treatment Options in Oncology 2004; 5.
239-247.

10. Mehta |, Singhal S. Hyperviscosify Syndrame in plosma
cell dyscrasias. Seminars in Thiombosis and Hemostasis
2003; 29 (5)- 467—472.

11. Dispenzieri 4, Kyle RA. Neurological aspects of mulfiple
myeloma and releated disorders. Best Practice and
Research Clinical Hoematology 2005; 18 (4): 689—707.

12, Dello Rossa A, Tovoni A, Bombardieri S. Hyparviscosity
syndrome in cryoglobulinemia: clinal ospects and thera-
peutic considerations. Seminars in Thrombosis ond
Hemostasis 2003; 29 (5): 473—478.

249

sejt deformabilitdsat. A gondolat ma
is forradalmi, s lehet, hogy az &sszes
prebléma mellett is sok tartalék van az
tletben, s egy szerencsés momentum,
eqy esetleg teljesen Uj molekula &tts-
rést eredményezhet a kérdésben. Nem
biztos egydltaldn, hogy az érmeder
telies szakaszanak ,kijavitdsa, meg-
tisztitdsa” nem nehezebb feladat, mint
az aramlé kézeg reolégididnak javitd-
sa, kedvezéhbé tétele.
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kapcsoléds stlet, gondolat realitdsa-
ban, megvalésithatésagéban.
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