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"Polycythemia vera (PV)

="Esencialni trombocytemie

IMIPN-

myeloproliferativni (ET)

neoplazmy (Ph- .« r__x :
plaznmy (Phv) *Primarni myelofibrosa

(PIMF)




= Od ledna 2018 vySetrovan PL a potazmo neurology pro
migrenosni bolesti hlavy, které se progresivneé stupnuji-
pacient je byvaly vojak, hodné toho vydrzi ale...

= Béhem pil roku absolvuje: CT mozku, EEG, UZ
kranidlnich tepen-vSe negativni. Za celou dobu mu

Pacient 1 48 |et nebyl zméien TK. Zadné odbéry nemél krom
/

lipidogramu a glykémie (v norme)
= Ze zoufalstvi, si sdAm nasadil ASA-uleva

= Po pil roce 7Zada diirazné PL o provedeni KO (polozka za

13 K¢, prosim srovnat s cenou vyse uvedenych
vySetreni). Okamzité odeslan na hematologii....



= OA: nikdy vazneji nestonal, nekouri, alkohol jen kvalitni
cervené vino. Neguje kardiovaskularni onemocnéni,
nemd DM, negativni anamnesa TEN

= RA:bezvyznamna
VyS et re Nl N a = AA:mozna na nékteré lidi
h e m atO | O gl | = FA:ASA, které si sdm nasadil

= Fyzikalni vysSetreni: plethora, hyperémie spojivek, TK
160/95. Bez hmatné hepatosplenomegalie




Zé kl d d N |, = Koagulace:v normeé, trombofilie negativni

|a bO rato rﬂll = Biochemie: K+ 5,9; LDH 10,5, EPO 1,0
vysetreni

= KO:leuko v normé, bez posunu doleva; ery 8, HGB 2185,
HCT 0,65, P1t 580

Re: polyglobulie, trombocytemie, hyperkalémie, nizka
hladina endogenniho EPO, vyssi LDH




= Dle vysledkil podezreni na MPN typu PV

_ = Provedeno genetické vySetreni z periferni krve na gen

JAK-2: potvrzena mutace v homozygotni konstituci: jasné

podporuje dg. PV.V pripadé negativity by bylo
doplnéno vySetreni na variantu JAK-2 v exonu 12

Da S| po Stu p = Provedeno histologické presetreni kostni drene jednak
k potvrzeni dg. a jednak k vylouceni prefibrotické/post-
fibrotické faze choroby

= Zhodnoceny rizikové faktory pro mikro a
makrovaskularni prihody: JAK-2 je trombofilni marker, k
tomu hypertense: rizikovy pacient



= Cil: zabranit mikro a makrovaskularnim prihodam:
- Antiagregace

- Dosazeni HCT <45: venepunkce 300-500 ml dle
tolerance

- Dosazeni PLT <400: hydroxyurea (potencionalné
leukemogenni, nevhodné pro mladého pacienta);
anagrelid: ovlivni trombocytosu pouze; interferon-alfa:
schopen modulovat myeloproliferaci na arovni
kmenové bunky

Nas pacient zah3ajil pravidelné venepunkce a poté terapii
inf-alfa. UZiva Anopyrin 100 mg/denné. Beta-blokator na
kontrolu TK a tési se dobrému zdravi



_ = V ramci preventivni prohlidky u PL, proveden KO s

nalezem leukocytdzy s posunem doleva, trombocytosy
a mirné normocytarni anémie.

= Na UZ bricha, které zajistila dcera (zdravotni sestricka)
; neb pacient mel brisni dyskomfort zjisténa
Pacient 2, 70 let . Astona -
splenomegalie 17x10 cm-mohla byt zjiSténa drive,
kdyby PL v ramci preventivni prohlidky neprovedl
pouze odbéry, zmeéril TK a jinak pacienta nevySetril

= Doporuceno hematologické vySetreni



Vlysetreni na
hematologii

OA: hypertense 1écCena, dyslipidémie 1éCena, stp DVT
LDK v ramci imobilizace (traz: pacient je profesionalni
tanecnik), benigni hypertrofie prostaty. Nekurak. Pivo s
obédem.

RA: bezvyznamna
AA:7adna

FA: ASA, které nasazeny po ukonceni antikoagulace po
DVT

Fyzikalni vySetreni: splenomegalie: slezina +4 prsty
pod Zebernim obloukem, jinak bez pozoruhodnosti



= KO:leuko 12 tisic, 3% myelocytl, 2 % blastl, bez
eosinoflie, basofilie-nejedna se o plynuly posun doleva;

HGB 118, MCV v norme, Plt 650
_ = Koagulace: v normé, trombofilie negativni
* Biochemie: K+ 5,8;LDH 15

/Zakladni

Re:leukocytdza s vyplavovanim blasti, trombocytemie,
hyperkalémie, vysoké LDH, splenomegalie

laboratorni
vysetreni

Lze jiz nyni tvrdit, Ze se nejedna o CML? ANO- neni
plynuly posun doleva (neutrofily, tyCe, myelocyty,
metamyelocyty, promyelocyty a chybi eozinofilie a
basofilie). Jak to ovérime: vySetrime bcr/abl: bude
negativni




Da

S

/

postup

Dle vysledkil podezieni na MPN: ET versus inicidlni
faze PIMF

Provedeno genetické vysetreni z periferni krve JAK-2
negativni; CALR positivni (existuji jesté dalsi mutace
souvisejici s MPN napr MPL, ASXL)

Provedeno histologické vysetreni kostni drené aby bylo
mozné odlisit ET od PIMF- hodnoti se morfologie
megakaryocytl a stupen fibrosy. Uzavieno jako PIMF,
MF-2

Rizikové faktory pro mikro a makrovaskularni prihody:
vek, dyslipidémie, anamnesa DVT, hypertense

Zhodnoceni konstituc¢nich priznaki (profusni noc¢ni poty,
nechutenstvi, inava, vahovy ubytek...): nepritomny



= Cil: zabranit mikro a makrovaskularnim prihodam;
ovlivnit obtézujici splenoemgalii, ovlivnit konstitucni
priznaky:

- Antiagregace- pacient jiz dlouhodobé zajistén

- Dosazeni PLT <400 a normalizovat leukocytosu, event
zmensit velikost sleziny: hydroxyurea- 1ék volby u
starSich pacientii; anagrelid u PIMF méné vhodny: miize
zvysSovat tvorbu vaziva v kostni dreni; interferon-alfa:
schopen modulovat myeloproliferaci na arovni
kmenové bunky, horsi tolerance u starsich lidi

Nas pacient zahajil lécbu hydroxyureou, pokracuje ASA.

V pripadé progrese splenomegalie (i obtézujicich
konstituCnich priznaki by byl kandidatem na JAK-2
inhibitor (odpovidaji i JAK-2 negativni pacienti)



_ = Pravidelny darce krve, u kterého pri 3 odbérech

nasledujicich po sobég, zjiSténa nartistajici trombocytosa
az 650 tisic
= Zcela zdrav, nekurak, aktivni horolezec. Zcela negativni

PaC|e ﬂt 3 ) 38 |et RA, OA, AA. 7Z4dné 1éky nebere, Zije zdravé

= Na hematologii: v KO pouze trombocytosa 620 tisic,
koagulace vCetné trombofilie v normé respektive
negativni. Biochemie bez ztraty kyticky




= Zjisténa pritomnost JAK-2 v heterozygotni konstituci
= Histologie kostni drené potvrzuje MPN typu ET

= Byt poucen o riziku trombotickych komplikaci, ASA
bere nepravidelné a trombocyty stoupaji

" 6 mésicl od dg. probiha planovana artroskopie P
kolene. Dostava radné LMWH ale i tak se po mésici

= Pouceni: trombocytosa v kombinaci s JAK-2 =
trombofilni stav

= Po tomto incidentu konecné souhlasi brat ASA 100 mg
denné pravidelné a souhlasi, Ze dostane anagrelid

= Od té doby zcela v poradku, PLT pod kontrolou, preckal
1 vystup na Mt. Everest



Shrnuto

Polycythemiea vera (PV): hyperviskosni syndrom,
objektivné plethora, hyperemie, vysoky TK. Velmi cCasto
pruritus

Esencidlni trombocytemie (ET) a primarni
myelofibrosa (PIMF) se mohou podobat, pouZijeme
geneticka vysetreni (pomocnd) a provedeme
histologické vysetreni-pokud jsme predem vyloucili
jiné priciny leukocytosy (i trombocytosy (ty budou
Castéjsi nez dg. MPN)

Cile jakékoli 1éCby je zabranit mikro a
makrovaskularnim komplikacim (kontrola
trombocytosy, antiagregace)

Allo-SCT: indikace pri progresi MPN, k tomu mame
ruzna rizikova skoére (Lille, DIPSS atp). Up-front se
neprovadi



= Pacient 58 let, odeslan PL pro HCT 0,65, ery 5,8, jinak
normalni KO

= Pacient kouri 40-60 cigaret denné od 15ti let; pacient pri
168 cm vazi 105 kg; ma Spatné korigovatelnou
hypertensi. Dale trpi hypercholesterolemii a ma

AI e hrani¢ni oGTT

= PrivySetreni se zadycha pri hovoru, rty jsou cyanotické,

Pozor

poslechoveé na plicich prodlouzené expirium s piskoty
na vrcholu, TK 165/95-100, sat O, 91%

Re: sekundarni polyglobulie-nejspise kombinace CHOPN,
nikotinismu a obesity (pan Pickwick pro ty ktery pamatuji
pana Dickinse)



A trochu

humoru na
Zaver...

28-lety pacient byl privezen z vazebni nemocnice na
Pankraci

165 cm, 90 kg, svalovda hmota extrémni (neprosel
standardnimi dvermi, eskorta Citala 4 statné prislusniky
vézenskeé straze).

Duivod odeslani? HGB 240, HCT 0,68

Bylo ho nutné privést? Ne. Stacila podrobna anamnesa:
PA- vyhazovac, rekreacné body-building. Na dotaz zda
bral anabolika jasné ano

Doporuceni? Pravidelné venepunkce do dosazeni
HCT<0,45



Diferencialni

diagnostika
polyglobulie

Polyglobulie zpiisobena hypoxii: stavy zvysSujici
produkci EPO: koureni; CHOPN; cyanotické srdecni
vady (zkraty); syndrom spankové apnoe; dlouhodoby
pobyt ve nadmorskych vyskach; vzacné
hemoglobinopatie; otrava CO; stavy sniZujici priitok
ledvinami. Vysoké EPO

Polyglobulie zplisobena nddory: autonomni
nekontrolovand vyroba EPO: hepatocelularni ca;
Grawitzuv tumor; hemangioblastom; feochromocytom,;
nadory endometria. Vysoké EPO

FaleSna polyglobulie: dehydratace (sniZi se objem
plasmy)-nejcastejsi

[iné: abusus anabolickych steroidii a androgendii,
iatrogenni (EPO (i krevni doping cyklistii);

Klasicka PV ma NIZKE EPO



Diferencialni

diagnostika
trombocytosy

= Reaktivni trombocytosa se miize vyskytnout ve vSech

situacich, kdy jsou v téle zanétlivé procesy: infekce
(patrat po fokusech); systémova (i jina zanétliva
onemocnéni (RA, SLA, IBD) ale i tumory! Trombocytosa
miZe leta predchazet vyskyt nadoru!

= Pamatovat, Ze sideropenie miiZe tézZ zplsobit

trombocytosu

A co hyperkalemie u MPN? Jedna se o tzv.
pseudohyperkalemii zplisobenou nadmérnym rozpadem
bunek (leukocyty, trombocyty), nebo hemolyzou vzorku u

polyglobulie. NeZ zacneme podavat diuretika vhodné
hladinu kalia zkontrolovat jinymi metodami a vzorek do
laboratore dorucit ihned.



