
  



  



  



  



  



  



  



  

Újdonságok a haematológiában
Dr. Kovács Gábor 

Semmelweis Egyetem, II. sz. Gyermekgyógyászati Klinika

Vasanyagcsere
A vasanyagcsere szabályozásában néhány fontos új információ látott 
napvilágot az elmúlt években. Leírásra került egy új szabályozó fehérje, a 
hepcidin. Ez egy 25 aminósavból álló és diszulfid hidakban különösen 
gazdag fehérje, mely a májban termelődik. Egy általános vasanyagcserét, 
vastranszportot szabályozó mechanizmus részeként szabályozza a vas 
plazmába áramlását. Gátolja a sejtek vas felszabadítását és a vas 
plazmáéba jutását. A gátló hatását a ferroportin, mint a membránban 
jelenlévő vastranszport fehérje gátlásán keresztül valósítja meg. A hepcidin 
szintézis megemelkedik vasterhelés esetén és csökken anemiában vagy 
hypoxiában. Fokozott a szintézis még gyulladásos folyamatokban is.

Jelen tudásunk szerint a legtöbb hemokromatózis forma hátterében a 
hepcidin hiánya, ill. szabályozásának zavara állhat.



  

A szervezet kóros vasterhelésének csökkentésére mindezidáig csak 
vénásan alkalmazható fémkötő kelátok álltak rendelkezésre. 
Leggyakrabban – Magyarországon is – használt készítmény a 
desferrioxamin. Ezen szerek hátránya, hogy csak tartós parenterális 
alkalmazás mellett (iv, vagy sc.) hatásosak.

Most megjelent a piacon az első oralis vaskötő készítmény, mely már 
Magyarországon is rendelkezésre áll a gyakorlat számára. Ez a 
gyógyszer az Exjade (deferazirox). A gyógyszer javasolt minden olyan 
esetben, amikor a desferrioxamin hatástalan volt, a kezelés nem 
kivitelezhető. Alkalmas ezenkívül minden tartós vastúlterhelésnek kitett 
felnőtt és gyermek (!) kezelésére, pl. thalassemia, primer 
haemochromatosis, malignus betegségek kezelésében alkalmazott 
politranszfúziók.
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