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Polycythaemia vera (PV, primarni polycytémie, Vaquezova choroba) je
nemoc charakterizovana s vysokym poctem erytrocytd, vysokou
koncentraci Hb a zvySenym hematokritem.

Patogeneze

Zakladem onemocnéni je klondlIni proliferace pluripotentni kmenové
hematopoetické buriky, kterd se diferencuje prevazné do erytrocytarni
rady. Pric¢inou je zvysena citlivost progenitorl na BFU-E na Gcinky
erytropoetinu. V nékterych pripadech se dokonce objevuje moznost
diferenciace v erytroidni prekurzory i bez pfitomnosti erytropetinu.

= dochdzi i k mirnému zmnozeni bb. dalSich rad.

<mediaplayer width='500'
height="'300'>https://www.youtube.com/watch?
v=itkRVTqfPsE</mediaplayer>

Klinicky obraz

Klinické projevy jsou zplsobené zménou zdkladnich vlastnosti krve. Prava
polycytémie nemusi byt vzdy patrnd ze zadkladniho vysSetreni krevniho
obrazu, protoze zvyseni poctu krvevnich elementl vede ¢asto i ke zvysSeni
celkového cirkulujiciho objemu krve. Zvyseny pocet krvinek zvysuje
viskozitu, takze krev nasledné protéka cévnim recistém pomaleji.
Zpomaleni proudu vede k pomalejSimu odplavovani koagulaénich faktor(,
proto v cirkulaci vznikaji tromby, které mouhou zplsobit vazné
komplikace (ICHS, CMP) a smrt pacienta.

Bolest hlavy, zavraté ,

travici problémy, ¢astd VCHGD,

pruritus,

Casté krvacivé

dna,

brunatnost, cyandza,

splenomegalie (v pokrocilych stadiich az do panve).

Diagnostika a dif. dg.

Zvysena hodnota Hb + HTK (50-70 %),
mdze byt maskovdana v pripadé, ze se zvysi i plazma;

mUze byt leukocytdza + mirny posun doleva,
Casto také trombocytéza,

jeho vazebna kapacita zvysenad, konc. folatu snizena,
u PV je koncentrace endogenniho EPO snizend,

biologické vysetreni,

9950/3 (http://codes.iarc.fr/code/
4284)

Krevni obraz Polycythaemia vera

Lokalizace kostni dren

po potlaceni
patologického
klonu se mlze
obnovit normalni
polyklondInfi
krvetvorba,
predisponuje i ke
vzniku AML
hypervolémie,
zvyseny
hematokrit i
viskozita, riziko
vzniku trombd,
zvyseny krevni
tlak
Terapeutické chemoterapie
modality

Prognédza

Soucast
syndromu

saturace krve kyslikem < 92 % m{ze byt pri¢inou sekundarni polyglobulie,
nizké hodnoty ferritinu ¢astéjsi u primdrni polycytémie nez u sekundarni polyglobulie; koncentrace vit. B12 +

zdsadni je histologické vys. kostni dfené (obraz PV odliSny od reaktivnich polyglobulii) + molekuldrné-

= dg. PV spociva hl. ve zjisténi obecnych znakl myeloproliferativhiho onemocnéni, pri rozpacich vylouéeni

sekundarni pri¢iny (obtizné),

= Casto trombotické / krvacivé prihody (u pacientd se sekundarni polyglobulii malo).

Terapie

Lécebné venepunkce, erytrocytaferéza (drazsi, vyjimecné),
IFN-q,
hydroxyurea,

|éCba pruritu + hyperurikémie.

Prognéza

anagrelid + 1é¢ebné venepunkce u pacientd rezistentnich na IFN + hydroxyureu,
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Priimérné preziti je 15 let, mezi pri¢iny amrti patfi trombdza, akutni leukémie, jiné nadorové onemocnéni, krvaceni
aj.
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