hodgkin-kór





Hodgkin-kór a jobb prognózisú gyermekkori malignus betegségek közé tartozó alignus lymphoma: elsődlegesen a nyirokszövetet érinti, de terjed a szomszédos nycs-ók és szervek felé





Előfordulás: 


bimodalis: 15-30-as és 50-es években csúcs


betegség 5 éves kor alatt nagyon ritka, 5-15 évig növekszik





PAtogenezis: ismeretlen


egyes altípusainak az Epstein-Barr-vírus a kóroki tényezője (korrelál a szocioökonómiai státusszal)


RS-sejtek IL-5-t termelnek, RS-sejtek daganatosan transzformált sejtek: B- vagy T-sejt eredetűek (de semmiképpen sem monocyta-macrophag)





Rye-osztályozás:


Nodularis sclerosisos: leggyakoribb (20-50%) (gyermekkorban gyakoribb)


lacunaris sejtek (RS-sejtek variánsa): nagy, hyperlobált mag, multiplex kis nucleolusokkal, bőséges, halványan festődő cytoplasma, szembetűnő sejthatár


nyirokszövetet széles kollagénrostos kötegek körülhatárolt nodulusokra osztják fel


Lymphocyta predominancia: (10-15%)


érettnek tűnő kis lymphocyták tömegeinek keveredése változatos számú benignus histiocytával


típusos RS-sejtek ritkák, gyakori a "popcorn cell": finom kromatin, puffadt mag


kitűnő prognózisú


Kevert sejtes: (20-40%)


sok jellegzetes RS-sejt, kevesebb lymphocyta


heterogén sejtes infiltráció: eosinophil, plasmasejt, benignus histiocyta


szisztémás tünetek gyakoriak


Lymphocyta depléciós: legritkább (5-10%)


lymphocyták csekély száma és az RS-sejtek tömeges jelenléte


általában csak késői stádiumban ismerik fel


rossz prognózisú








típus�
RS/kis lymphocyta�
heterophil sejtek�
necrosis és fibrosis�
�
Lymphocyta predominancia�
kicsi�
csekély�
nem kifejezett�
�
Kevertsejtes�
közepes�
sok�
kicsi�
�
Lymphocyta depléciós�
nagy�
van�
lehet jelentős�
�



Morphológia: Reed-Stenberg-sejt


Hodgkin-kór diagnózisának sine qua non feltétele, mindazonáltal nem specifikus (előfordul mononucleosis infectiosában, mycosis fungoidesben)


enyhén eosinophil, bőséges cytoplasmája van, 15-45 mm (


két tükörképszerű mag, melyek mindegyike tartalmaz egy-egy nagy ("zárványszerű") acidophil nucleolust, amelyeket egy szembetűnő világos zóna vesz körül ( "bagolyszem"





Tünetek:


nyirokcsomók fájdalmatlan megnagyobbodásával kezdődik (alkohol-fogyasztás után fáj): legtöbbször a nyaki régióban, ehhez mediastinalis is gyakran társul


lefolyás során más szervek érintettsége, irreguláris tumorszerű csomók kialakulásával: lép erősen, máj mérsékelten megnagyobbodott


primer hasi vagy mellkasi manifesztáció esetén előfordul, hogy csak a compressiós tüneteket vesszük észre: pl. improduktiv köhögés


I., II. stádiumban általában nincsenek szisztémás tünetek


III., IV. stádiumban szisztémás panaszok:


láz (30%): délutáni/esti 39-40 0C, felnőtteknél leírt Pel-Epstein-lázmenet gyermekeknél ritka, hidegrázás, izzadás kísérheti


testsúlycsökkenés


pruritus: gyermekkorban ritkább


haemolyticus anaemia





Ann Arbori stádiumbeosztás:


Nagy klinikai fontosságú: lefolyás, terápia, prognózis


Megállapítása:


standard laboratóriumi vizsgálat: vérsejtszámok, LDH, We 


radiológiai vizsgálat: PA és lateralis mellkasfelvétel, mellkasi CT, hasi CT


csontvelő-biopsia (B tünetek)


stádium: egy nycs-régió érintettség


stádium: két vagy több nycs-régió érintett a rekesz azonos oldalán (II), vagy a rekesz azonos oldalán egy extralymphatikus szerv érintett (IIE)


stádium: rekesz mindkét oldalán érintettek a nycs-ók (III), vagy a lép érintettségével (IIIs), vagy az extralymphatikus szervek (IIIE) vagy mindkettő érintettségével (IIIEs)


stádium: egy vagy több extralymphatikus szerv vagy szövet diffúz érintettsége a társult nycs-ók érintettségével vagy anélkül


altípus: ha hiányoznak


altípus: ha jelen vannak az alábbi tünetek: láz, éjszakai izzadás, testsúlycsökkenés





Kezelés:


Radioterápia: stádiumtól függően a kóros területet 20-25 Gy


Kemoterápia: fiúk-lányok más


Cyclophosphamid


OVincristin


Procarbazin


Prednisolon�
OVincristin


Etoposid


Prednisolon


Adriamycin�
�



Prognózis: gyermekkorban gyakoribb a betegség lokalizált formája, ennek megfelelően az átlagos túlélés meghaladja a 90%-ot





�
non-hodgkin-lymphomák





Nyirokcsomók vagy más (extranodalis) szerv nyiroksejtes daganata: malignus, klonalis sejtproliferatio (de a csontvelőben < 25%). Gyakoribb gyermekkori malignus betegségek közé tartozik (legtöbbször fokozott malignitású, de ilyenkor általában jól reagál kemoterápiára)





Előfordulási helye:


tápcsatorna, leggyakrabban az ileocoecalis tájon


elülső mediastinum


perifériás nyirokcsomók


nasopharynx





NHL osztályozásának típusai:


Kiel 1974


Working Formulation 1982


REAL 1994


Working formulation:


Alacsony malignitású:


kis lymphocytás (plasmocytoid)


follicularis, kis hasadt-sejtes


follicularis kevert sejtes


Közepes malignitású:


follicularis nagy sejtes


diffúz kis hasadt-sejtes


diffúz kevert sejtes


diffúz nagy sejtes


Magas malignitású:


immunoblastos


kis nem hasadt-sejtes (Burkitt- és nem-Burkitt-féle)


lymphoblastos


valódi histiocytás


Egyéb:


cutan T sejtes


felnőttkori T sejtes











Klinikai tünetek: igen változatos, tumor lokalizációja határozza meg


Nyirokcsomó megnagyobbodás:


has:


tapintható hasi tumor


hasi fájdalom, haspuffadás


hányás, hányinger


fej-nyaki régió: jelentős nagyság lehet (KIR is lehet)


mediastinum:


dyspnoe, dysphagia (trachea kompressziója)


pleuralis effusio, pleuralis folyadékgyülem


felső testfél oedemája, v.cava superior syndroma


thymusnak megfelelő tumorárnyék


Csontvelő érintettség esetek 20-25%-ában


B tünetek: láz, testsúlycsökkenés (10% fél év alatt), éjszakai izzadás, bőrviszketés





Diagnózis:


has áttapintása


teljes vérkép: anaemia, thrombocytopenia


LDH (


csontvelőkenet


UH, mellkasfelvétel





Staging: hasi UH, kétirányú mellkasfelvétel, CT


I.stádium (radioterápia): 1 régió vagy 1 nycs.


II.stádium: több régió vagy nycs. a rekesz egyik oldalán


III.stádium (kombinált kezelés): több régió a rekesz két oldalán


A: lép nem infiltrált


B: lép infiltrált


IV.stádium (kombinált kezelés): csontvelő infiltráció
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