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Úvod

Do této kapitoly jsou zařazeny poruchy postihuj́ıćı b́ılé krevńı řady: ery-
trocyty, granulocyty (neutrofily, eosinofily, basofily), monocyty a krevńı
destičky.

1 Akutńı myeloická leukemie
Klasifikace

Klasifikace FAB podle stupně diferenciace blastických buněk (M0-9):
• M0: AML nediferencovaná (3 %)

– peroxidáza negativńı
– zcela nezralé myeloblasty

• M1: AML bez diferenciace (20 %)
– silně nezralé myeloblasty s jen minimálńı aktivitou myeloper-

oxidázy
– malé množstv́ı Auerových tyček

• M2: AML s maturaćı (30 – 40 %)
– zřetelná myeloidńı maturace s pozitivńı myeloperoxidázou
– větš́ı množstv́ı Auerových tyček
– často translokace (8;21)

• M3: akutńı promyelocytárńı leukemie (5 – 10 %)
– zřetelná myeloidńı maturace s pozitivńı myeloperoxidázou,

četná granula
– množstv́ı Auerových tyček
– často t(15;17)

• M4: akutńı myelomonocytárńı leukemie (15 – 20 %)
– myelocytárńı a monocytárńı diferenciace
– monoblasty jsou pozitivńı na nespecifickou esterázu

• M5: akutńı monocytárńı leukemie (10 %)
– monocytárńı diferenciace podle stupně zralosti (monoblasty,

monocyty)
– monoblasty jsou pozitivńı na nespecifickou esterázu
– sklon k orgánové infiltraci, lymfadenopatii, splenomegalii

• M6: akutńı erytroleukemie (5 %)
– prekursorové erytrocytárńı buňky (+ př́ıměs daľśıch vývojových

řad)
– vznikaj́ı zejména při léčené AML, zř́ıdka de novo

• M7: akutńı megakaryocytárńı leukemie
– dominuj́ı megakaryoblasty
– pozitivńı na antigeny krevńıch destiček

Klasifikace podle určených chromozomálńıch aberaćı a daľśıch změn (zjednodušeno);
vztah k prognóze:

• AML s chromosomálńımi aberacemi určeného typu
– prognóza: r̊uzná dle typu od dobré po špatnou

• AML s dysplazíı postihuj́ıćı v́ıce vývojových řad
– s předcházej́ıćım myelodysplastickým syndromem

∗ prognóza: velmi špatná
– bez předchoźıho myelodysplastického syndromu

∗ prognóza: špatná
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• AML souvisej́ıćı s cytostatickou léčbou
– prognóza: velmi špatná

• ostatńı AML podle FAB klasifikace
– prognóza: středńı

Klinika
• věk: zpravidla dospěĺı (ale může být i u dět́ı)
• anemie, neutropenie, trombocytopenie
• únava, vyčerpáńı, teploty, krváceńı (kožńı, slizničńı)
• r̊uzné druhy sekundárńıch infekćı (gram negativńı bakterie, mykózy

a jiné)
• infiltrace orgán̊u:

– k̊uže, dásně
– CNS
– vzácně se tvoř́ı lokalizované tumory ve tkáńıch (chlorom)

• prognóza:
– sṕı̌se špatná (chemoterapíı se dosáhne remiśı, ty však netrvaj́ı

dlouho)
– jedná se však o heterogenńı skupinu chorob, pr̊uběh je proto

r̊uzný

Histologie

Myeloidńı blasty tvoř́ı v kostńı dřeni v́ıce než 20 %.

Myeloblasty: velká jádra s jemným chromatinem, několika jadérky, zřetelnou
cytoplasmou s azurofilńımi granuly pozitivńımi na peroxidázu; abnormálńı
granula tvoř́ı Auerovy tyčky

Monoblasty: maj́ı velká, lobulizovaná jádra, zřetelnou cytoplasmu bez
granuĺı a Auerových tyček, cytoplasma je pozitivńı na nespecifickou es-
terázu

2 Myelodysplastický syndrom
Úvod

Skupina chorob vyznačuj́ıćı se poruchami vyzráváńı kmenových hemopo-
etických buněk a zvýšeným rizikem přechodu do akutńı myeloické leukemie.

Klasifikace
• primárńı myelodysplastický syndrom
• myelodysplastický syndrom po terapii cytostatiky nebo zářeńım

Klinika
• věk: zpravidla 60 let a v́ıce
• vyčerpáńı, infekce, krváceńı
• dlouhotrvaj́ıćı porucha krvetvorby se změnami v kostńı dřeńı a

klonálńı proliferaćı aberantńıch hematopoetických buněk
• změny v krevńım obraze jsou variabilńı (cytopenie a daľśı změny

některých krevńıch řad)
• choroba hroźı přechodem do akutńı myeloické leukemie, předevš́ım

sekundárńı MDS
• prognóza: pr̊uměrná doba přežit́ı je 1 – 3 roky, horš́ı u sekundárńıch

forem
• terapie: obt́ıžná (transplantace kostńı dřeně)

Histologie

Změny v krevńım obraze a v kostńı dřeni jsou charakterizované př́ıtomnost́ı
aberatńıch buněk; podle toho se MDS tř́ıd́ı do daľśıch skupin:

• prstenčité sideroblasty (pozitivńı železo v mitochondríıch)
• megaloblasty s atypickými jádry
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• neutrofily s atypicky utvářenými jádry (jen dva segmenty nebo bez
rozděleńı na segmenty)

• atypické formy megakaryocyt̊u
• myeloblasty ve dřeni nedosahuj́ı hladiny 20 %

Atypické hemopoetické buňky jev́ı r̊uzné chromosomálńı anomálie (mono-
somie, delece aj.).

3 Chronické myeloproliferativńı

poruchy
Úvod

Proliferace element̊u r̊uzných krevńıch řad, kde je schopnost maturace
do značné mı́ry zachovaná. Onemocněńı je provázeno hypercelularitou
kostńı dřeně a změnami v periferńım krevńım obraze.

(obr. )

3.1 Chronická myeloická leukemie
Klinika

• onemocněńı dospělého věku
• nenápadný začátek (na rozd́ıl od AML)
• anorexie, únava, slabost
• splenomegalie
• prognóza:

– bez terapie pr̊uměrně 3 roky
– u části př́ıpad̊u docháźı k postupnému přechodu do akutńı

(blastické) formy
– jindy je přechod do akutńı formy náhlý (blastická krize)
– inhibitory BCR-ABL kinázy navod́ı přechodnou remisi u vice

než 90 % př́ıpad̊u
– transplantace kostńı dřeně je nejúčinněǰśı terapíı, zejm. u mladš́ıch

nemocných

Histologie

Téměř stoprocentńı celularita kostńı dřeně s dominuj́ıćı b́ılou krevńı
řadou a dysplastickými megakaryocyty; červená řada je v útlumu. Typ-
ické jsou histiocyty s nazelenalou cytoplasmou (sea-blue histiocytes).
Fibróza v r̊uzném rozsahu.

(obr. )

V periferńı krvi jsou zmnožené neutrofily (včetně méně zralých forem,
metamyelocyt̊u a myelocyt̊u), často také trombocytóza a zmnožené eosi-
nofily.

(obr. )

Extramedulárńı hematopoeza je ve slezině, někdy i jinde.

(obr. )
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3.2 Polycytemia vera
Úvod

Proliferace mulitpotentńıch buněk všech tř́ı krevńıch řad.

(obr. )

Klinika
• věk kolem 60 let
• změny v periferńı krvi:

– erytrocytóza
– trombocytóza
– granulocytóza

• proliferace je nezávislá na hladinách erytropoetinu
• zvýšený hematokrit (nad 60 %), zvýšená koncentrace hemoglobinu

a zvýšený počet erytrocyt̊u; zmnožené jsou též trombocyty i gran-
ulocyty

– zvýšená hustota krve
– sklon k cyanóze
– zmnožeńı celkového objemu krve (plethora)
– dilatace vén
– bolesti hlavy, hyperternze, pruritus, pepitcké ulcerace, dna
– sklon ke zvýšenému krváceńı a zároveň k trombózám (městnáńı,

infarkty)
• prognóza:

– neléčeńı pacienti přež́ıvaj́ı jen několik měśıc̊u od diagnózy
– venepunkce se sńıžeńım objemu krve prodlužuje přež́ıváńı na

cca 10 let
– po deľśı době dojde k vyčerpáńı kostńı dřeně a myelofibróze

s rozsáhlou extramedulárńı hematopoezou
– někdy dojde k terminálńı transformaci v AML

3.3 Esenciálńı trombocytóza
Úvod

Izolovaná proliferace megakaryocytárńı řady.

(obr. )

Klinika
• vzácná
• věk pacint̊u: kolem 60 let (ale někdy i u mladých jedinc̊u)
• trombózy a krváceńı v řadě orgán̊u
• erytromelalgie (bolesti na ploskách nohou a dlańıch při okluzi malých

arteriol)
• prognóza: 12 – 15 let; u pacient̊u s vysokým počtem trombocyt̊u se

použ́ıvá myelosuprese chemoterapeutiky

Histologie

Atypicky velké trombocyty v periferńı krvi. Silně zmnožené megakary-
ocyty v kostńı dřeni. Extramedulárńı hemopoeza, fibróza kostńı dřeně.

(obr. )

3.4 Primárńı myelofibróza
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Úvod

Rychle postupuj́ıćı fibróza kostńı dřeně s destukćı krvetvorby.

(obr. )

Patogeneza
• nejasná, patrně fibroblastický faktor megakaryocyt̊u

Klinika
• věk: nad 60 let
• dvě formy:

– primárńı forma
– sekundárńı forma (vyčerpáńı kostńı dřeně při polycytemia

vera)
• výrazné sńıžeńı hemopoezy s anemíı
• extramedulárńı hemopoeza (kostńı dřeň, játra, lymfatické uzliny)
• s t́ım souvisej́ıćı splenomegalie, hepatomegalie
• vyčerpáńı, ztráta váhy, nočńı poceńı
• dna
• prognóza:

– 3 – 5 let
– u některých pacient̊u se rozvine AML
– infekce, trombózy, krváceńı

Histologie
• atypie megakaryocyt̊u
• postupně se rozv́ıjej́ıćı fibróza kostńı dřeně
• extramedulárńı hemopoeza
• erythroidńı a granulocytárn prekurzory v periferńı krvi (erythrob-

lastosis)
• dakryocyty v periferńı krvi (erytrocyty maj́ıćı tvar slzy)

4 Histiocytózy
Úvod

Existuje řada jednotek, které jsou charakterizované proliferaćı buněk
řazených do histiocytárńı řady. Některé jsou zpravidla reaktivńı procesy
(např́ıklad histiocytom k̊uže), jiné jednoznačně maligńı a některé ne-
jasného p̊uvodu; pro svou vzácnost obt́ıžně zařaditelné. Do této skupiny
se řad́ı též proliferace dendritických buněk a naopak poměrně častá jed-
notka maligńı fibrózńı histiocytom se řad́ı mezi tumory měkkých tkáńı
(histiocytárńı p̊uvod neńı jednoznačný).

(obr. )

4.1 Histiocytosis X
Úvod

Je nádorová (klonálńı) proliferace kožńıch dendritických buněk (Langer-
hansovy buňky) charakterizovaných antigenem CD1a a ultramikroskopicky
př́ıtomnost́ı Bierbeckových granul. Při tumorózńıch formách se vyskytuje
v r̊uzných lokalizaćıch (kosti, parenchymatózńı orgány) se vysvětluje ab-
normálńıch chemokinových receptor̊u, které je atrahuj́ı do př́ıslušných
orgán̊u.

(obr. )



Hypertextový atlas patologie: Myeloproliferativńı choroby 6

Za normálńıch okolnost́ı jsou dendritické buňky rozloženy v epidermis.
Po stimulaci antigeny měńı svoje vlastnosti, ztrácej́ı CD1a antigen i Bier-
beckova granula a putuj́ı do lymfatických uzlin, kde zprostředkuj́ı T4
lymfocyt̊um kontakt s př́ıslušným stimuluj́ıćım antigenem.

(obr. )

Klasifikace

Histiocytosis X se děĺı na

(obr. )
• multifokálńı v́ıcesystémovou formu s generalizaćı (Letterrer-Siwe)
• monosystémovou formu

– mnohaložiskovou (Hand Schüller Christian)
– jednoložiskovou (eosinofilńı granulom)

Kromě histiocytosis X existuje ještě řada jednotek (zpravidla kožńıch),
které vycházej́ı z přechodných forem dendritických buněk (např́ıklad
nevykazuj́ı Bierbeckova granula ale antigen CD1a ano). Prognóza je
zpravidla dobrá (self limiting histiocytosis of the head u dět́ı, nedeter-
minovaná histiocytóza a daľśı).

(obr. )

4.1.1 Letterer-Siweho histiocytóza

Klinika
• vzácná choroba
• věk: děti do 2 let
• mnohočetné kožńı infiltráty s rychlou progreśı
• leukemický obraz s infiltraćı mnoha orgán̊u: játra, slezina, lymfat-

ické uzliny, kostńı dřeň, pĺıce
• anémie, trombocytopenie, sekundárńı infekce
• prognóza:

– neléčeńı pacienti umı́raj́ı rychle
– po agresivńı chemoterapii přež́ıvá polovina pacient̊u

4.1.2 Hand-Schüller-Christianova histiocytóza

Klinika
• vzácná choroba
• postihuje děti
• mnohočetné kostńı léze s eroźı
• postižeńı neurohypofýzy vyvolá diabetes insipidus
• někdy také exophtalmus
• prognóza je dobrá:

– u poloviny pacient̊u onemocněńı regreduje bez léčby
– u daľśıch zab́ırá chemoterapie

4.1.3 Eosinofilńı granulom

Klinika
• nepř́ılǐs časté onemocněńı
• věk: děti i dospěĺı
• izolovaná kostńı léze s osteolýzou (r̊uzné kosti: žebro, hlavice fe-

muru aj.)
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• spontánńı bolest kosti v mı́stě ložiska
• projasněńı na rtg sńımku
• může vzniknout patologická fraktura
• prognóza je velmi dobrá (chirurgicky vyškrábáńı ložiska nebo ozářeńı

nebo i spontánńı regrese)

Histologie

Nakupeńı Langerhansových buněk, eosinofil̊u a př́ıměsi plasmatických
buněk i neutrofil̊u.

(obr. )

Imunofenotyp: S100 protein, specificky CD1a; elektronmikroskopicky Bier-
beckova granula

(obr. )

4.2 Histiocytárńı sarkom
Klinika

• velmi vzácné onemocněńı
• postihuje dospělé vyšš́ıho věku
• infiltrace orgán̊u, mnohočetné kožńı léze
• prognóza je špatná

Histologie

Polymorfńı infiltrát z histiocytoidńıch buněk se širokou cytoplasmou a
ledvinitými jádry.

(obr. )

Imunofenotyp: v čisté formě jsou pozitivńı jen histiocytárńı markery
(CD68, MAC).

(obr. )

5 Nádorová infiltrace kostńı dřeně
Úvod

Řada maligńıch tumor̊u může být provázena infiltraćı kostńı dřeně.

(obr. )

6 Doplněk


