6.10.1. Chronicka myeloidni leukemie (MUDr. Edgar Faber, CSc.)
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INVESTICE DO ROZVOJE VZDELAVANI

1. Definice &}

Chronicka myeloidni leukemie (CML) je nadorova myeloproliferace vznikajici transformaci hemopoetické kmenové buriky. ' '
Vyznacuje se pritomnosti chromosomu Philadelphia (Ph) - t(9;22)(q34;q11) a fuzniho genu BCR-ABL. m

2. Vyskyt &

Obvykle se udava incidence 10 - 20 novych pfipadd na 1 milion obyvatel a rok. Nadpolovi¢ni vétsina nemocnych je starsi
vice nez 60 let. Muzi onemocni mirné castéji nez zeny.

3. Subjektivni potize

U vice nez 30% nemocnych, jenz jsou bez potiZi, je CML diagnostikovana nahodné z krevniho obrazu indikovaného ' e
z jinych dvodd.

Nejcastéji: Ubytek hmotnosti, inavnost, poceni, potize ze splenomegalie
Méné casto: nechutenstvi, bolesti kosti, subfebrilie az febrilie, zvySena krvacivost, dusnost
Zridka: dnavy zachvat, trombdza, priapismus

4. Fyzikalni nalez ©J

MdZe byt necharakteristicky. Jedinym nalezem mize byt nevyrazna splenomegalie. Vyrazna splenomegalie je nékdy e
doprovazena také hepatomegalii. Anemicky syndrom. Kozni hemorhagicka diatéza. %
i

Vyjimecné dnava artritida, priapismus, Sweettliv syndrom (febrilie a bolestivé makronodularni kozni infiltraty), nebo
erytromelalgie (bolestiva makuldzni vyrazka az zdufeni klize akralnich ¢asti koncetin). Arteridlni nebo Zilni trombdza.

Raritné ruptura sleziny nebo lymfadenomegalie.

5. Laboratorni vysledky ©J

V krevnim obraze dominuje leukocytoéza, ktera v priméru dosahuje kolem 150x109/I. Diferencialni rozpocet bilych
krvinek je charakteristicky vyraznym posunem doleva s vyplavenim nékolika procent blastli a promyelocytd.
Metamyelocyty a myelocyty se mohou podilet na celkovém poctu bilych krvinek aZz 50 %. Absolutni pocet bazofilt a
eozinofilé byva zvySen téméF vidy, avsak pouze vyjimecné v diferencidlnim rozpoc¢tu dominuji. Relativni zastoupeni
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lymfocytd je vyznamné snizené. Podil monocytl nedosahuje 3%, u atypické CML by nemél presahovat 10%. Pocet
trombocytii byva vétsinou zvysen, Casto nad 1 000x10°%/I, vzacné i pres 3 000x10%/1. Niz&i hodnoty trombocytd
diagndzu CML nevylucuji, ale mohou signalizovat akceleraci nebo blasticky zvrat. Cast nemocnych je pfi diagndze lehce
nebo stfedné téZce anemicka, vzacné mlze byt naopak mirna erytrocytdza, nezfidka se v periferni krvi vyskytuji
normoblasty.

Diagndzu potvrzuje nalez Ph chromosomu a fazniho genu BCR-ABL cytogenetickym a molekularné genetickym
vySetienim.

6. Morfologicky nalez &

erytroidni linie. V typickych pfipadech pocet erytroblastl nepfesahuje 5%. Dominuji granulocyty stfedniho stupné
zralosti. Vyskyt dysplastickych forem je charakteristicky pro atypickou CML. ZmnoZzeny jsou eosinofily a zejména basofily.
Markantni zvySeni basofild mlZe byt jedinym projevem akcelerace onemocnéni. Obvykle (nékdy vyrazné) jsou také
zvyseny pocty megakaryocytd.

Charakteristickym nalezem v aspiratu kostni dfené je jeho hypercelularita a zvyseni podilu bilé slozky na ukor y

Tabulka 1. Kriteria pro diagnostiku jednotlivych fazi CML (plati pro periferni krev i aspirat kostni drené).

Chronicka faze | Alcelerovana faze Blasticka faze (zvrat)
do 15% blasti 15 aZ 30% blastl nad 30% blasti
30% blast a promyelocyti nad 50% blasti a promyelocytl

do 20% basofild | nad 20% basofild
nove vznikle pfidame cvtogeneticke | extramedularni blasticky
abnormality leukemicky infiltrat

trombopenie pod 100x1051
rozvoj fibrozy kosti diené

7. Diferencialni diagnostika &

Chronicka myelomonocytarni leukemie, Ph-negativni (atypickd) chronicka myeloidni leukemie, akutni leukemie,
polycytemia vera, esencialni trombocytémie, osteomyelofibréza, leukemoidni reakce.

Tabulka 2. Diferencialni diagnostika CML, atypické CML a chronické myelomonocytarni leukemie.

Elementy v KO CML |atypicka |CMMoL R\
CML

Bazofily >2% |« 2% < 2%

Monocyty <3% |23-10% [Z3-10% (obvvile >10%)

Nezralé granulocyty |[>20% |10-20% |[<10%

Blasty 2% [=2% < 2%

Gramlocytarni = + +

dvsplazie v kostni

dfeni
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Vysledel krevniho obrazu s nalezem typickym pro chronickou fazi CML.

Leukocyty pr. [WBC] B : 305,98 10~9/1
[(4,0..20,0]

Erytrocyty pr. [RBC] B E 3,28 10~12/1
[4,30..5,70]

Hemcglckin [HGB] B : 99 g/1
[120..1680]

Hematokrit B - 0,300
[0,420..0,520]

Str.obj.erytr. [MCV] B - 81,35 fl
[B2..56]

Barviveo erytr. [MCH] B i 30,2 pg
[27,0..34,0]

Fonce. HB v erytrocytu 2 33,0 g/dl
[31,5..36,0]

Erytr.krivka [RDW] B - 17,4 %
[11,5..14,5]

Trombocyty pr. [PLT] B : 311 10~9/1
[150..400]

Tromb.str.ocbj. [MPV] B tnelze h. fl
[7.8..11]

Diferenciial manuidlni
Neutrofilni segment B
Neutrofilni tyE B
Eczinofily B

Bazofily B

Monocyt B

Lymfocyty B

Neutrof .metamyelocyt B =
Neutrofilni myelocyt B k. 2
Prcocmyelocyt B 2

Blast B

Normebklast B

leu.

Hypochromie B E +

B L
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=
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Neutrofily: parci&lni degranulace i vét3i formy
Polychromasie: stfedni, stomatccyty 1 teréovité erytrocyty



Vysledek krevniho obrazu s nalezem typickym pro akcelerovanou fazi CML.

Leukocyty pr. [WBC] B : 8,75
[4,0..20,0]

Erytrocyty pr. [RBC] B : 4,410
[4,30..5,70]

Hemogleobin [HGB] B : 157
[120..1680]

Hematokrit B g g, 500
[0.420..0,520]

S5tr.obj.erytr. [MCV] B : 113
[B2..5€]

Barvivo erytr. [MCH] B : 35,7
[27,0..34,0]

Fonce. HB v erytrocytu : 31,6
[31,5..360]

Erytr.krivka [RDW] B - 16,0
[11,5..14,5]

Trombocyty pr. [PLT] B : 352
[150..400]

Tromb.str.ocbj. [MPV] B - 10,7
[7.8..11]

Diferenciidl manualni

Neutrofilni segment B : 35
Neutrofilni tyE€ B : 1
Eczinofily B : 17
Bazofily B : 28
Monocyt B : 3
Lymfocyty B : 15
Neutrof .metamyelocyt B : 1
Normcblast B : 1
len.

Anizocytdéza B - +
Makrocyty B : ++

Eczinefily, bazeofily: i mlad3i formy

10~9/1
10~12/1

g/l

il |

rg
g/dl

%
10~9/1

£1

100



V¥sledek krevniho obrazu s nalezem typickym pro akcelerovanou fazi CML. '\

KREVNI OBRRZ =z 10/10/08 15:36:
Leukocyty pr. [WEBC] B - 165,8 10~9/1

[4,0..10,0]

Erytrocyty pr. [RBC] B : 3,15 10~12/1

[3,80..4,30]
Hemoglekin [HGE] B
[120..160]

Hematckrit B
[0,270..0,470]

100 g/1

0,300

Str.obj.erytr. [MCV] B - 96,5 £l

[B2..53€]

Barviveo erytr. [MCH] B - 31,8 pg

[27,0..34,0]

Ecnc. HB v erytrocytu - 33,0 g/dl

[31,5. .36 0]

Erytr.krivka [RDW] B - 17, 7T %

[11,5..14,5]

Trombocyty pr. [PLT] B - 128 10~9/1

[150..400]

Tromb.str.ckj. [MPV] B - 6,9 f£f1

[7.8..11]

Diferencial manualni

Neutrofilni segment B

Neutreofilni ty& B
Eczinefily B
Bazefily B
Monocyt B
Lymfocyty B

Neutrof .metamyelocyt B
Neutrofilni myelocyt B

Promyelcocyt B
Elast B
Normocklast B
len.
Anizocytéza B
Makrocyty B
Polychromazie B
Anizechromie B
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neutrofily:hypersegmentace, hrubk3i granulace i
parcialni degranulace

bascfily i mlad3i,
mladsi

atypickeé, moncoccyty ocjedinéle



Vysledek krevniho obrazu s nalezem typickym pro blastickou fazi CML.

Leukocyty pr. [WBC] B : 396,03 10~9/1
[4,0..10,0]

Erytrocyty pr. [REC] B : 3,98 10~12/1
[4,30..5,70]

Hemcglckin [HGB] B : 116 g/1
[120..160]

Hematokrit B : 0,350
[0,420..0,520]

S5tr.ob]j.erytr. [MCV] B : 87,9 f1
[B2..5€]

Barvivo erytr. [MCH] B : 28,1 pg
[27,0..34,0]

Eone. HB v erytrocytu : 33,0 g/dl
[31,5..360]

Erytr.krivka [RDW] B : 19,0 %
[11,5..14,5]

Trombocyty pr. [FLT] B : 142 10~9/1
[150..400]

Tromb.str.cbj. [MPV] B : 11,3 £1
[7.8..11]

Diferencial manualni

DIFF

SECGMENTY 0.25

TYCRY 0.12

BASOFILY 0.04

MONOCYTY 0.02

L¥MFOCYT 0.03

METAMYEL 0.06

MYELOCYT 0.03

BLASTY 0.43

NOEBMOBLAL 2

hypogranularni i pelgerecidni formy

Osobni data ke kapitole


file:///d:/lmsunifor%20live/lekarska/pdftemp/Kapitola_20100901-153032.tmp#
file:///d:/lmsunifor%20live/lekarska/pdftemp/Kapitola_20100901-153032.tmp#
file:///d:/lmsunifor%20live/lekarska/pdftemp/Kapitola_20100901-153032.tmp#

