Primarni myelofibroza

Primarni idiopatickd myelofibréza, téz myeloidni metaplazie, patii k myeloproliferativnim onemocnénim s
incidenci 0,5-1,5 na 100 000 obyvatel. Priblizné u 10-20 % pacient( poté dochazi k rozvoji AML. Mladsi pacienti

es

(pod 55 let) po diagnostikovani myelofibrézy Ziji i vice nez 10 let, starsi priblizné 5 let.
Etiologie

Plvod tohoto onemocnéni dosud neni zndm. Predpoklddéa se vSak primarni porucha na Grovni kmenové bunky.
Tuto teorii potvrzuje vyléceni ¢asti pacientl prostrednictvim transplantace kostni dfené.

Patogeneze a diagnostika

Pri primarni myelofibréze dochazi k postupnému Utlumu krvetvorby v kostni dfeni s jeji sou¢asnou fibrotizaci. Ve
tkani se pri tom za¢ne hromadit kolagen Ill. Tato zména je vratna a dochazi k ni pravdépodobné tvorbou
nadmérného mnozstvi rlstovych faktord PDGF a bFGF a cytokinu TGF-B, ktery je produkovan megakaryocyty.
Fibroblasty v kostni dfeni jsou normalni.

Zaroven s touto zménou dochazi k aktivaci extramedularni hematopoézy (tvorba krevnich elementd mimo
kostni dren), ktera zplsobuje uvolnovani malé ¢asti nezralych forem krevnich elementl (erytroblasty, myelocyty a
promyelocyty) do krve. Toho se vyuZziva v diagnostice. Zaroven v krvi miZzeme nalézat erytrocyty ve tvaru kapky
(teardrops). Extrameduldrni hematopoeza vede ke splenomegalii a hepatomegalii.

Poikylocytéza - Myelofibréza

erytrocyt ve tvaru  (barveni

kapky retikularnich
vldken)

Klinicky obraz

Toto onemocnéni se sklada ze dvou fazi. Prvni, tzv. prefibroticka, je
provdzena pouze mirnou retikuldrni fibrézou s hyperceluldrni kostni dreni.
Ve druhé, tzv. fibrotické, fazi jiz dochazi k masivni retikularni a kolagenni
fibréze.

U priblizné 30 % pacientl se neobjevuji Zadné priznaky, k diagnostikovani
myelofibrézy dochdzi ndhodné. Mezi nejc¢astéjsi priznaky patfi:

= B pFiznaky (Ubytek hmotnosti, subfebrilie az febrilie, no¢ni poceni);
= Unava;
= nevolnost.

Lécba
VétSina metod je pouze paliativni, jedinou kurativni moznosti je
alogenni transplantace. Mezi paliativni pristupy patfi cytoredukéni

Ié¢ba (interferon a, hydroxyurea), splenektomie, podavani androgent a
EPO nebo inhibitortd JAK kinaz.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢clanky

= Myeloproliferativni choroby

= Splenomegalie Vyraznéa splenomegalie u pozdnich stadif
= Darovani, odbér a transplantace krvetvornych bunék
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