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Úvod
Myeloproliferativní ne oplazi e jso u klo-
nální onemocnění krvetvorby, posti-
hující prekurzorovo u hematopoetic-
ko u buňku. Společným rysem těchto 
nemocí je hypercelularita kostní dřeně 
s nadprodukcí zralých a plně funkčních 
krevních elementů jedné či více buněč-
ných řad –  erytrocytární, granulocy-
tární, megakaryocytární, či proliferace 
mastocytární. Jedná se o onemocnění 
převážně dospělého věku, s medi ánem 
výskytu kolem 60 let. Výjimku tvoří 
chronická myelo idní le ukemi e a esen-
ci ální trombocytemi e, které se vyskytují 
i u mladších jedinců, raritně i u dětí. In-
cidence těchto onemocnění je 5– 10 na 
100 000 obyvatel a rok. Pokročilá sta-
di a onemocnění moho u někdy přechá-
zet do akutní le ukemi e nebo do myelo-
fi brózy [2,3].

V tomto přehledu se budeme věno-
vat klasifi kačním kritéri ím myelopro-
liferací bez přítomnosti Filadelfského 
chromozomu (Ph negativní myelo- 
 proliferace).

Změny v nové klasifi kaci 
myeloproliferativních ne oplazi í
1.  Změna v názvosloví: Termín myelo-

proliferativní onemocnění byl na-
hrazen termínem myeloproliferativní 
ne oplazi e (MPN), což lépe vystihuje 
podstatu onemocnění.

2.  Z původní skupiny hypere ozinofi lní 
syndrom a chronická e ozinof ilní 
le ukemi e (HES/ CEL) byla vyčleněna 
samostatná skupina onemocnění 
charakterizovaná e ozinofi li í a pře-
stavbo u genu pro receptory PDGFα, 
PDGFRβ a FGF1. HES pak tvoří sa-
mostatno u jednotku.

3.  Mezi MPN byla zahrnuta i masto-
cytóza, která původně stála bokem 
jako samostatná jednotka.

4.  Mutace kinázy JAK2 se stala so učástí 
di agnostického algoritmu pro poly-
cytemi a vera (PV), esenci ální trom-
bocytemii (ET) a primární myelofi -
brózu (PMF).

5.  Byla snížena di agnostická hra-
nice počtu trombocytů pro ET na 
450 × 109/ l [1].

Přehled všech myelo idních ne oplazi í 
uvádí tab. 1.

Patogeneze 
myeloproliferativních ne oplazi í
Na rozdíl od chronické myelo idní 
le ukemi e nebyla u ostatních, Ph nega-
tivních myeloproliferací jejich patoge-
neze dlo uho jasná, i když se již dlo uho u 
dobu spekulovalo o mutaci zodpo-
vědné za patologicky zvýšeno u buněč-
no u proliferaci. Dnes je již u značné 
části paci entů s MPN patogenetická 
mutace či přestavba genu známa.

Zásadní objev v tomto ohledu byl uči-
něn na jaře roku 2005, kdy byla několika 
pracovními skupinami zachy cena v ob-
lasti krátkého raménka 9. chromozomu 
bodová mutace genu tyrozinkinázy
JAK2, tzv. mutace JAK2V617F. Mutace 
se nachází v oblasti kódující pse udo-
kinázovo u doménu JAK2. U buněk 
s to uto mutací dochází ke spuštění 
buněčné proliferace i bez navázání li-
gandu na extracelulární, receptorovo u 
část kinázy [4– 8].
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Mutace kinázy JAK2 byla zachycena 
prakticky u všech paci entů s PV a asi 
u 1/ 2 paci entů s PMF a ET [4– 6]. Mu-
tace není specifi cká jen pro MPN, ale 
byla ojediněle zachycena i u jiných mye-
lo idních ne oplazi í [9– 11]. Kromě mu-
tace JAK2 v patogenezi MPN hrají roli 
i jiné mutace a přestavby [12,13]. Pře-
hled těchto změn udává tab. 2.

V dalším textu zmíníme ně kte ré Ph 
negativní MPN podrobněji.

Chronická ne utrofi lní le ukemi e
Chronická ne utrofi lní le ukemi e (CNL) 
je charakterizovaná ne utrofi li í v peri-
ferní krvi, hypercelularito u kostní dřeně 
a hepatosplenomegali í. Di agnóza je 
stanovena na základě vylo učení pří-
čin sekundární ne utrofi li e a ostatních 
myeloproliferací. Jedná se o onemoc-
nění vzácné, jeho přesná incidence není 
známa a rovněž také není jasná příčina 
nemoci. Dosud bylo popsáno jen něko-
lik stovek případů onemocnění, z nichž 
ně kte ré byly v ko incidenci s mnohočet-
ným myelomem.

V klinickém obraze CNL dominuje 
splenomegali e. U 20– 30 % případů 
nemoci se vyskytuje slizniční krvácení 
nebo krvácení do zažívacího traktu. 
Dalšími možnými symptomy jso u dna 
nebo pruritus.

Většinou se jedná o pomalu progre-
dující onemocnění. Přežití paci entů je 
vari abilní, od několika měsíců v pří-
padě přechodu do akutní le ukemi e po 
několik let [2,4].

Di agnostická kritéri a CNL udává 
tab. 3.

Pravá polycytemi e, 
polycythemi a vera
Jako myeloproliferativní onemocnění 
je charakterizována zvýšeno u pro-
dukcí erytrocytů nezávisle na mecha-
nizmech normálně regulujících erytro-
poézu. Prakticky u všech paci entů byla 
zachycena mutace JAK2, ať již V617F, či 
mutace v exonu 12, vedo ucí ke zvýšené 
proliferaci, v konečném důsledku vyús-
ťující v panmyelózu [4,6– 8,12].

Onemocnění ve svém přirozeném vý-
voji prochází 3 stadii:

1.  prepolycytemické stadi um s hraniční 
či lehko u erytrocytózo u

2.  polycytemická fáze s typickým zvýše-
ním erytrocytární masy

3.  postpolycytemické stadi um (někdy 
označovaného jako spent fáze), které 
je charakterizované myelofi brózo u 
s různým stupněm cytopeni e, inefek-

tivní extramedulární hematopoézo u 
a hypersplenizmem. Asi v 10 % pří-
padů dochází k přechodu do blas-
tické fáze –  tedy vzniku sekundární 
akutní le ukemi e.

Klinický obraz se odvíjí od změn vy-
plývajících ze zvýšeného množství cel-

Tab. 1. Klasifi kace myelo idních ne oplazi í podle revize Světové zdravotnické 
organizace (WHO) z roku 2008. Myeloproliferativní ne oplazi e jso u vyzna-
čeny tučně pod bodem 3.

1. Akutní myelo idní le ukemi e (AML)
akutní myelo idní le ukemi e s rekurentní geneticko u abnormito u
akutní myelo idní le ukemi e s dysplastickými změnami
s terapi í spojené myelo idní ne oplazi e
akutní myelo idní le ukemi e jinak nezařazené
myelo idní sarkom
myelo idní proliferace spojené s Downovým syndromem
blastická plazmocyto idní ne oplazi e z dendritických buněk

2. Myelodysplastický syndrom (MDS)
refrakterní cytopeni e s dysplazi í jedné lini e
refrakterní anémi e s prstenčitými sideroblasty
refrakterní cytopeni e s multiline ární dysplazi í
refrakterní anémi e s excesem blastů
myelodysplastický syndrom s izolovano u delecí del(5q)
myelodysplastický syndrom jinak nezařazený
myelodysplastický syndrom u dětí

3. Myeloproliferativní ne oplazi e (MPN)
chronická myelo idní le ukemi e
chronická ne utrofi lní le ukemi e
polycythemi a vera 
primární myelofi bróza
esenci ální trombocytemi e
chronická e ozinofi lní le ukemi e
mastocytóza
myeloprolifetarivní ne oplazi e jinak nezařazené

4. Myelodysplastický syndrom/ myeloproliferativní ne oplazi e (MDS/ MPN) 
chronická myelomonocytární le ukemi e
juvenilní myelomonocytární le ukemi e
atypická chronická myelo idní le ukemi e
MDS/ MPS nezařazené 

5.  Myelo idní ne oplazi e spojené s e ozinofi li í a abnormalitami 
PDGFRα, PDGFRβ, FGFR1
myelo idní ne oplazi e spojené s přestavbo u PDGFRα
myelo idní ne oplazi e spojené s přestavbo u PDGFRβ
myelo idní ne oplazi e spojené s přestavbo u FGFR1 
myeloproliferativní syndrom

•
•
•
•
•
•
•

•
•
•
•
•
•
•

•
•
•
•
•
•
•
•

•
•
•
•

•
•
•
•

Tab. 2. Myelo idní ne oplazi e a u nich zjištěné mutace tyrozinkináz.

chronická myelo idní le ukemi e ABL1
myelo idní ne oplazi e s e ozinofi li í PDGFRα, PDGFRβ, FGFR1
pravá polycytemi e JAK2 V617F, JAK2 exon 12
primární myelofi bróza JAK2 V617F, MPL W151L/ K
esenci ální trombocytemi e JAK2 V617F, MPL W151L/ K
mastocytóza KIT D816V
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kové erytrocytární masy. Jedná se tedy 
hlavně o hypertenzi a další různé vas-
kulární komplikace, které moho u být 
první manifestací PV. Jso u to žilní 
nebo arteri ální trombózy, a to v růz-
ných lokalizacích (trombózy nitroleb-
ních splavů, Buddův- Chi ariho syn-
drom a jiné), plicní emboli e, akutní 
infarkt myokardu nebo centrální moz-
ková příhoda.

Paci enti mnohdy přichází k lékaři 
s bolestí hlavy, závratěmi, poruchami 
vizu, parestezi emi, mnozí si stěžují na 
pruritus nebo „bolesti a černání prstů 
končetin“ –  tzv. erytromelalgii [15].

Nález v kostní dřeni pro časná pre-
polycytemická stadi a není typický, na-
opak pro polycytemické stadi um je ty-
pický obraz panmyelózy, tedy zvýšené 
proliferace všech 3 buněčných lini í.

V pokročilém stadi u choroby do-
chází k progresivnímu snižování erytro-
poézy, což ve výsledku znamená nejprve 
normalizaci a pak postupné snižování 
počtu erytrocytů, dále dochází k ná-
růstu splenomegali e, mnohdy obřích 
rozměrů, kostní dřeň je nahrazena va-
zivem [2].

Cytogenetické změny bývají zachy-
ceny u asi 20 % nemocných, ale žádná 
není pro PV typická. V pokročilých sta-
di ích onemocnění dochází k jejich ná-
růstu až na 80 % [16].

Prognóza při správně vedené léčbě se 
pohybuje v medi ánu přežití nad 10 let, 
ale paci enti jso u limitováni ať již trom-
botickými či krvácivými příhodami, nebo 
přechodem v akutní le ukemii [15].

Di agnostická kritéri a PV uvádí tab. 4.

Primární myelofi bróza
PMF je MPN s dominující prolife-
rací megakaryocytární a granulocy-
tární řady s postupno u tvorbo u retiku-
lární a kolagenní fi brózy s progresí až 
do oste osklerózy a extramedulární he-
matopoézo u. Onemocnění má 2 fáze, 
prefi brotické a fi brotické stadi um. Pre-
fi brotická fáze je charakterizována hy-
percelularito u kostní dřeně bez nebo 
jen s mírno u retikulární fi brózo u. Fibro-
tické stadi um pak kolagenní fi brózo u 
až oste osklerózo u, v periferní krvi ty-

picko u le ukoerytroblastózo u a hepa-
tosplenomegali í. CD34+ progenitory 
nacházíme i v časných stadi ích one-
mocnění v periferní krvi, což PMF odli-
šuje od ostatních myeloproliferací [17]. 
Asi 30 % paci entů je v době di agnózy 
asymptomatických, se změnami po uze 
v krevním obraze či lehko u splenome-
gali í zachyceno u při zpravidla jinak cí-
leném vyšetření. Symptomy jako únava, 
dušnost, ztráta hmotnosti, noční po-
cení, subfebrili e nebo krvácivé příhody 
jso u typické pro pokročilá stadi a PMF. 
Dnavá artritida či nefroliti áza jso u pří-
znaky přítomné hyperurikemi e. Spleno-

megali e je přítomna až u 90 % nemoc-
ných a asi u 1/ 2 je hepatomegali e.

V prefi brotické fázi je kostní dřen hy-
percelulární. Nacházíme lehký posun do-
leva v granulopoéze, myeloblasty nebývají 
zmnoženy. Megakaryocyty zde dominují 
a typické jso u jejich dysplastické rysy. 
Dysplazi e megakaryocytů je klíčovým 
rysem v histopatologickém hodnocení 
v diferenci ální di agnostice ET a PMF.

Pro pokročilá stadi a je typická tzv. 
le ukoertyroblastóza, to znamená pří-
tomnost mladých vývojových forem 
bílé a červené řady a slzičkové eryt-
rocyty (te ar drop cells) v periferní krvi. 

Tab. 3. Di agnostická kritéri a chronické ne utrofi lní le ukemi e (CNL).

1. Le ukocytóza ≥ 25 × 109/ l
v diferenci álním rozpočtu le ukocytů tvoří tyče a segmenty > 80 % le ukocytů
nezralé formy (promyelocyty, myelocyty, metamyelocyty) < 10 % le ukocytů
myeloblasty < 1 % 

2. Hypercelulární kostní dřeň
zvýšený počet ne utrofi lních granulocytů
myeloblasty < 5 % jaderných buněk
normální vyzrávání ne utrofi lů
megakaryocyty normální či s posunem doleva

3. Hepatosplenomegali e

4.  Není zřejmá příčina ne utrofi li e nebo je prokázána klonalita 
(molekulárně bi ologicky či cytogeneticky)
 ne jso u známky infekce či zánětu
 ne jso u známky nádorového onemocnění

5. Není přítomen Ph chromozom či zachycen BCR/ ABL fuzní gen

6. Není průkaz přestavby receptoru PDGFRα, PDFRRβ nebo FGFR1

7. Není PV, PMF, ET

8. Není MDS, MDS/ MPN
není dysplazi e v granulocytární ani jiné myelo idní řadě a monocyty jso u < 1 × 109/ l

•
•
•

•
•
•
•

•
•

•

Tab. 4. Di agnostická kritéri a pravé polycytemi e.

Velké kritéri um: 
1.  hemoglobin > 18,5 g/ dl u mužů a > 16,5 g/ dl u žen nebo jiný průkaz zvýšení erytro-

cytární masy*
2.  přítomnost JAK2 V617F ebeny, přítomnost mutace JAK2 v exonu 12

Malé kritéri um:
1. hypercelularita kostní dřeně (vztaženo na věk) s panmyelózo u
2. hodnota sérového erytropoetinu pod dolní hranicí normy
3. růst endogenních erytro idních koloni í in vitro

Pro di agnózu PV je nutno splnit obě velká kritéri a a jedno malé kritéri um nebo první 
velká a dvě malá.
*  Hodnota hemoglobinu či hematokritu nad 99. percentilem hodnot, vztaženo na 

věk, pohlaví a nadmořsko u výšku; nebo hemoglobin nad 17,0 g/ dl u mužů 
a 15,0 g/ dl u žen, ve spojitosti s trvalým zvýšením o 2 g/ dl, které nelze přiso udit ko-
rekci Fe, nebo zvýšení celkové erytrocytární masy o 25 % nad normální hodnotu.
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Kostní dřeň je hypocelulární, s pro-
gresivní fi brotizací. Typická je masivní 
hepatosplenomegali e. 

Di agnostická kritéri a PMF shrnuje 
tab. 5.

Prognóza a přežití paci entů s PMF 
jso u závislé od stadi a, ve kterém je 
nemoc di agnostikována. Medi án přežití 
paci entů ve fi brotické fázi je od několika 
měsíců až po několik let. Pro paci enty, 
kteří jso u di agnostikovaní v časné prefi b-
rotické fázi, je 10leté přežití 72 % a 15leté 
přežití 59 %. Mezi nepříznivé prognos-
tické faktory PMF patří věk nad 65 let, 
hodnota le ukocytů nad 25 × 109/ l, hod-
nota hemoglobinu pod 100 g/ l, počet 
trombocytů pod 100 × 109/ l, přítom-
nost blastů v periferní krvi a konstituční 
symptomy (hmotnostní úbytek, subfeb-
rili e, noční pocení).

Hlavní příčino u morbidity a morta-
lity PMF je selhání kostní dřeně, trom-
boemboli e, portální hypertenze nebo 
přechod do akutní le ukemi e [18].

Esenci ální trombocytemi e
U ET dominuje megakaryocytární lini e. 
ET je charakterizována přetrvávající 
trombocytemi í ≥ 450 × 109/ l v periferní 
krvi a zvýšeným množstvím velkých zra-
lých megakaryocytů v kostní dřeni. Kli-
nicko u manifestací onemocnění bývají 
nejčastěji krvácivé nebo trombotické 
příhody. Výskyt onemocnění je dvoj-
vrcholový, jednak ve věku kolem 30 let 
a dále kolem 50– 60 let. Raritně byla ET 
popsána u dětí.

Tak jako u PMF ani u ET nebyla zatím 
nalezen specifi cký marker, který by po-
tvrzoval di agnózu oproti re aktivním, 
sekundárním trombocytemi ím, jiným 
MPN a nádorovým onemocněním.

Více než 1/ 2 paci entů v době stano-
vení di agnózy je asymptomatická a zvý-
šený počet trombocytů v krevním ob-
raze je zachycen náhodně. U ostatních 
paci entů se onemocnění manifestuje 
trombotickými nebo krvácivými pří-
hodami. Kromě klasických případů 
trombembolické nemoci se setkáváme 
s trombózami v atypických lokaliza-
cích. Hepatosplenomegali e se v době 
di agnózy vyskytuje zcela ojediněle.

V krevním obraze je zvýšený počet 
trombocytů s anizocytózo u. Ostatní 
parametry jso u v normě, ale může být 

i lehká le ukocytóza. Kostní dřeň je nor-
mocelulární nebo hypercelulární. Vý-
razná je proliferace velkých megakaryo-

Tab. 5. Di agnostická kritéri a primární myelofi brózy.

 Velká kritéri a:
1.  přítomna megakaryocytární proliferace s atypi emi*, obvykle doprovázenými retikuli-

novo u a/ nebo kolagenní fi brózo u. V případě, že není retikulinová fi bróza přítomna, 
změny megakaryocytů musí být provázeny zvýšeno u celularito u kostní dřeně charakte-
rizovano u granulocytární proliferací a často snížením erytropoézy (prefi brotická fáze)

2.  ne jso u přítomna di agnostická WHO kritéri a pro PV†, PMF#, CML§, MDS¶ či jiné 
myelo idní malignity

3.  přítomnost mutace JAK2 V617F nebo jiný marker průkazu klonality (např. 
MPL515>L/ K); v případě jejich negativity vylo učit, že je fi bróza kostní dřeně ná-
sledkem zánětu či jiného nádorového onemocnění± 

Malá kritéri a:
1. le ukoerytroblastóza
2. zvýšená hodnota sérové laktátdehydrogenázy
3. anémi e
4. hmatná splenomegali e

Pro stanovení di agnózy musí být splněna všechna 3 velká a 2 malá kritéri a.
* malé i velké megakaryocyty se změněným nukle ocytoplazmatickým poměrem a hy  -
per chromatinním kulatým nebo nepravidelně ohraničeným jádrem v těsných klastrech, 
† negativní test vzestupu hemoglobinu k hodnotám charakteristickým pro PV po sub-
stituci Fe při nízkém ferritinu. Vylo učení PV se odvíjí od hodnoty hemoglobinu či he-
matokritu, není požadováno vyšetření celkové erytrocytární masy, # není přítomna vý-
znamná retikulární fi bróza, kolagení fi bróza, le ukoerytroblastóza v periferní krvi nebo 
výrazná hypercelularita kostní dřeně s morfologi í megakaryocytů typicko u pro myelo-
fi brózu –  malé či velké megakaryocyty s cytoplazmaticko-jaderným nepoměrem a me-
gakaryocyty v těsných klastrech, § nepřítomnost BCR- ABL, ¶ není přítomna dyserytro-
poéza či dysgranulopoéza, ± následek infekce, a uto imunitních onemocnění nebo jiného 
chronického zánětlivého procesu, vlasatobuněčná le ukemi e a jiné lymfoproliferace, 
metastatické procesy nebo toxické myelopati e. Neznamená to ale, že u paci enta s re ak-
tivní myelofi brózo u nemůže být di agnostikována PMF.

Tab. 6. Di agnostická kritéri a esenci ální trombocytemi e.

1. trvale zvýšená hodnota trombocytů nad 450 × 109/ l*
2.  v kostní dřeni známky proliferace dominující megakaryocytární lini e se zvýšeným 

počtem zvětšených zralých megakaryocytů, chybí signifi kantní zvýšení nebo posun 
doleva v granulopoéze nebo erytropoéze 

3.  ne jso u přítomna di agnostická WHO kritéri a pro PV†, PMF#, CML§, MDS¶ či jiné 
myelo idní malignity 

4.  přítomnost mutace JAK2 V617F nebo jiný marker průkazu klonality; v případě jejich 
negativity ne jso u známky re aktivní trombocytózy± 

Pro stanovení di agnózy musí být splněna všechna 4 kritéri a.
* v době di agnostiky, † negativní test vzestupu hemoglobinu k hodnotám typickým 
pro PV po substituci Fe při nízkém ferritinu; vylo učení PV se odvíjí od hodnoty hemo-
globinu či hematokritu, není požadováno vyšetření celkové erytrocytární masy; # není 
přítomna významná retikulární fi bróza, kolagenní fi bróza, le ukoerytroblastóza v pe-
riferní krvi nebo výrazná hypercelularita kostní dřeně s morfologi í megakaryocytů ty-
picko u pro myelofi brózu –  malé či velké megakaryocyty s cytoplazmaticko-jaderným 
nepoměrem a megakaryocytech v těsných klastrech, § nepřítomnost BCR- ABL, ¶ není 
přítomna dyserytropoéza či dysgranulopoéza, ± příčiny sekundárních trombocytóz 
zahrnují defi cit železa, splenektomii, nedávné chirurgické výkony, infekce, záněty, sy-
stémová onemocnění pojiva, metastazující tumory a lymforpoliferativní onemocnění. 
Jejich přítomnost však nevylučuje ET, jestliže jso u přítomna ostatní kritéri a. 
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cytů bez dysplastických rysů, které jso u 
typické pro PMF. Mutace JAK2 V617F se 
u paci entů s ET vyskytuje asi v 1/ 2 pří-
padů, u 1 % pak mutace MPL. Žádná 
z těchto mutací se nevyskytuje u re ak-
tivních trombocytóz.

Di agnostická kritéri a ET uvádí tab. 6.
Di agnostická hranice trombocytů 

byla snížena na 450 × 109/ l, což umožní
zachytit i časná stadi a nemoci. Dal-
ším důvodem byl fakt výskytu krváci-
vých nebo trombotických epizod již 
při hodnotách trombocytů nižších než 
600 × 109/ l.

U ET je nutné histologické vyšetření 
kostní dřeně dominantně z důvodu od-
lišení od PMF.

ET je indolentní onemocnění, u mnoha 
nemocných s dlo uhým asymptomatic-
kým obdobím, ale někdy komplikované 
trombotickými nebo krvácivými přího-
dami. Progrese do fi brózy kostní dřeně 
je zcela raritní. Přechod do le ukemi e 
nebo myelodysplastického syndromu 
je u méně než 5 % nemocných a so uvisí 
i s cytotoxicko u terapi í. Medi án přežití 
paci entů s ET se většino u neliší od nor-
mální populace [1,19].

Mastocytóza
Dříve samostatná jednotka je podle 
nové revize řazena mezi MPN. Jedná se 
o ne oplasticko u proliferaci mastocytů 
s jejich kumulací v různých orgánech. 
Onemocnění může probíhat velmi indo-
lentně s po uze izolovaným postižením 
kůže, ale i agresivně s multi orgánovým 
selháním. Mastocytóza se tak dělí dle kli-
nického průběhu na kožní mastocytózu, 
indolentní sy stémovo u mastocytózu, sy-
stémovo u mastocytózu asoci ovano u 
s klonální proliferací tzv. non mast cell li-
ni e, agresivní sy stémovo u mastocytózu, 
mastocytární le ukemii, mastocelulární 
sarkom a extrakutánní mastocytom.

Mastocytóza se může vyskytovat 
v kterémkoli věku. Kožní forma masto-
cytózy se vyskytuje i u dětí a může být 
již při narození.

U většiny paci entů se sy stémovo u 
mastocytózo u byla zachycena bodová 
mutace tyrozinkinázové domény ki-
názy c- kit.

V případě sy stémové mastocytózy je 
infi ltrována mastocyty kostní dřeň. Její 
vyšetření slo uží k potvrzení di agnózy. 
Postiženy bývají i vnitřní orgány, hlavně 
slezina, lymfatické uzliny, játra, za-
žívací trakt, ale též svaly a kosti. Pří-
tomny bývají i konstituční syndromy, 
synkopy, hypotenze, tachykardi e, re-
spirační obtíže.

Prognóza paci entů s agresivními for-
mami mastocyózy je špatná, s me-
di ánem přežití několik měsíců. Nao-
pak u paci entů s indolentní formo u 
mastocytózy se délka přežití zpravidla 
neliší od normální populace. U dětí 
kožní forma mastocytózy zpravidla 
spontánně regreduje, u dospělých pa-
ci entů kožní infi ltráty nemizí, i když se 
v mnoha případech jedná o indolentní 
formu onemocnění [1,20,21].

Chronická e ozinofi lní le ukemi e 
nespecifi kovaná
Nespecifi kovaná CEL je MPN s a uto-
nomní, klonální proliferací e ozino-
fi lních prekurzorů a se zvýšeným po-
čtem e ozinofi lů v periferní krvi, kostní 
dřeni a různých tkáních. Orgánové po-
stižení je důsledek jak le ukemické infi l-
trace, tak působení cytokinů, enzymů 
nebo jiných proteinů uvolněných z gra-
nul e ozinofi lů. Poškozeny bývají různé 
orgány (kůže, plíce, centrální nervový 
systém, zažívací trakt, srdeční chlopně, 
klouby). Nejzávažnější je ale poškození 
srdce s rozvojem myokardiální fi brózy 
s restriktivní kardiomyopatií. 

Nespecif ikovaná CEL vylučuje pa-
ci enty s BCR/ ABL pozitivito u nebo 
s přestavbami PDGFRα, PDGFRβ nebo 
FGFR1.

U CEL je počet e ozinofi lů v periferní 
krvi vyšší než 1,5 × 109/ l. V periferní krvi 
nebo kostní dřeni nacházíme zmnožení 
myeloblastů až do 20 %.

Di agnóza CEL je zřejmá v případě 
průkazu klonality nebo splněním po-
četního kritéri a myeloblastů.

V případech, kdy není prokázána 
klonalita e ozinofi lů a ne jso u zmnoženy 
blasty, se nemoc nazývá hypere ozino-
f ilní syndrom (HES). Ten je def ino-
ván jako více než 6 měsíců přetrvá-

vající e ozinofi li e v periferní krvi nad 
1,5 × 109/ l. Není patrné poškození or-
gánů a není průkaz klonality.

Prognóza onemocnění je různá. 5leté 
přežití je obecně udáváno až 80 % (sku-
pina zahrnující jak paci enty s HES, tak 
paci enty s CEL). Splenomegali e, zmno-
žení blastů, cytogenetické abnormity či 
dysplastické rysy jso u spojeny s horší 
prognózo u. Limitující je i stupeň po-
škození orgánů [1,22].

Myeloproliferativní onemocnění 
jinak nezařazené
Jde o označení pro skupinu MPN, která 
má jasné klinické, laboratorní nebo 
morfologické znaky MPN, ale nespl-
ňuje kritéri a pro žádno u z výše uvede-
ných jednotek.

Může se jednat o případy časných 
stadi í PV, PMF nebo ET, kdy ještě ne-
jso u naplněna kritéri a pro jednotlivé 
di agnózy, případy pokročilých sta-
di í MPN s vyjádřeno u fi brózo u či os-
te osklerózo u kostní dřeně nebo v blas-
tické fázi, kdy již původní onemocnění 
nelze přesně určit, nebo o případy s jas-
nými znaky MPN, ale so učasně s nádo-
rovým nebo zánětlivým onemocněním, 
které může zakrýt ně kte ré di agnostické 
či histologické znaky.

Literatura uvádí, že přesně zařadit 
nelze 10– 15 % případů MPN [1,2].
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