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……předpoklad zvládnutí této problematiky…….……předpoklad zvládnutí této problematiky…….  

……znalost patologie kostní dřeně, lymfatických uzlin a ……znalost patologie kostní dřeně, lymfatických uzlin a 

hematolonkologickýchhematolonkologických  malignit!malignit!  

  

  

                                  viz přednáška prim. Zambo v zimním semestru  viz přednáška prim. Zambo v zimním semestru    



HematoonkologickéHematoonkologické  chorobychoroby  

LEUKÉMIELEUKÉMIE  LYMFOMYLYMFOMY  

postižené orgány KD → do periferní 

krve 

LU, i extranodálně 

makroskopicky • KD většinou 

překrvená, 

leukemicky 

infiltrovaná 

• periferní orgány 

difúzně zvětšené 

Nejčastěji slezina, játra, 

LU,….) 

nádorová masa (≈ 

tumor)  

 

Lymfomy nodální  

Lymfomy extranodální 

mohou tvořit solidní 

TU 

mohou leukemizovat 

(známka progrese) 

 

 

jedná se o tutéž jednotku s variabilní klinickou prezentací 



HematoonkologickéHematoonkologické  chorobychoroby  

   Myeloidní Myeloidní neoplázieneoplázie  

•• z z prekurzorovýchprekurzorových  bbbb., které jsou normálně zdrojem formovaných krevních ., které jsou normálně zdrojem formovaných krevních 

elementů (granulocytů, elementů (granulocytů, eryery, destiček), destiček)  

•• Akutní myeloidní leukémieAkutní myeloidní leukémie  

•• Chronické myeloproliferativní chorobyChronické myeloproliferativní choroby  

•• MyelodysplastickýMyelodysplastický  syndromsyndrom  

  

   Lymfoidní Lymfoidní neoplázieneoplázie  

•• NonNon--hodgkinskéhodgkinské  lymfomy lymfomy   

•• HodgkinůvHodgkinův  lymfomlymfom  

  

   HistiocytárníHistiocytární  neoplázieneoplázie  



Klinické znaky leukémiíKlinické znaky leukémií  

 Akutní myeloidní leukémieAkutní myeloidní leukémie  

-- Široké věkové rozmezí, častěji dospělí, také u dětíŠiroké věkové rozmezí, častěji dospělí, také u dětí  

    

 Chronická myeloidní leukémieChronická myeloidní leukémie  

-- PeakPeak  incidence ve 4. incidence ve 4. ––  5. 5. deceniudeceniu  

  

 Akutní Akutní lymfoblastickálymfoblastická  leukémieleukémie  

-- Děti, nejčastější pediatrická malignitaDěti, nejčastější pediatrická malignita  

  

 Chronická lymfocytární leukémieChronická lymfocytární leukémie  

-- Starší dospělíStarší dospělí  

  

  



Klinické znaky leukémiíKlinické znaky leukémií  

 MyeloftízaMyeloftíza    

-- Snížení počtu normálních bílých i červených krvinek Snížení počtu normálních bílých i červených krvinek ––  potlačení potlačení 

normální krvetvorby infiltrací kostní dřeně leukemickými normální krvetvorby infiltrací kostní dřeně leukemickými 

buňkamibuňkami  

  

-- Vyčerpání, únavnost, dyspnoeVyčerpání, únavnost, dyspnoe  

  

-- Lymfadenopatie, hepatomegalie, splenomegalieLymfadenopatie, hepatomegalie, splenomegalie  

  

-- Krvácivost (při trombocytopenii), gingivální hemoragieKrvácivost (při trombocytopenii), gingivální hemoragie  

  

  



Klinické znaky leukemií v orální oblastiKlinické znaky leukemií v orální oblasti  

-- Infekce Infekce ((GG--  bakterie, bakterie, G+ G+ koky, koky, CandidaCandida  albicansalbicans, , HSV), HSV), horečkyhorečky  

  

-- Ulcerace orálních sliznic (neschopnost udržení rovnováhy Ulcerace orálních sliznic (neschopnost udržení rovnováhy 

mikrobiální flory); mikrobiální flory); neutropenickéneutropenické  ulcerace (hluboké, ulcerace (hluboké, vyseklévyseklé, s , s 

nekrotickou spodinou)nekrotickou spodinou)  

  

-- Infiltrace orálních měkkých tkání leukemickými buňkami Infiltrace orálních měkkých tkání leukemickými buňkami 

((difúzní, tužší zduření, často difúzní, tužší zduření, často ulcerovanéulcerované; také difúzní gingivální ; také difúzní gingivální 

zduření a zduření a tumoriformnítumoriformní  léze) léze)   

  

-- Infiltrace Infiltrace periapikálníchperiapikálních  tkánítkání  

  

  



NÁDORY MYELOIDNÍ ŘADY 

vychází z HSCs → monoklonální proliferace nádorových bb. (progenitorových či 

prekurzorových) nahradí normální buňky KD 

1. Myelodysplastický syndrom (MDS) 
 

2. Akutní myeloidní leukémie (AML) 
 

3. Myeloproliferativní onemocnění 



MDSMDS  

•• Defekt HSC → defekt maturace asociovaný s neefektivní Defekt HSC → defekt maturace asociovaný s neefektivní 
hematopoézou a rizikem rozvoje AMLhematopoézou a rizikem rozvoje AML  

  

•• KDKD: : hypercelulárníhypercelulární  / / normocelulárnínormocelulární  

•• periferní krev: periferní krev: cytopeniecytopenie  1 / více řad1 / více řad  

  

•• u starších pacientůu starších pacientů  

•• většinou náhodný nález (únava, infekce, krvácivost…)většinou náhodný nález (únava, infekce, krvácivost…)  

•• incidence 1incidence 1--2/100 000 (u starých lidí cca 40/100 000!)2/100 000 (u starých lidí cca 40/100 000!)  

•• terapie.: terapie.: alogenní transplantace KDalogenní transplantace KD  

•• exitus: v důsledku selhání KD či transformace do AMLexitus: v důsledku selhání KD či transformace do AML  



AMLAML  

•• KD zaplavena KD zaplavena nádorovýminádorovými  blastyblasty, které vyplavovány do periferní krve, které vyplavovány do periferní krve  

•• hiatushiatus  leucemicusleucemicus  

•• leukemické infiltráty v KD, játrech, slezině, LU…leukemické infiltráty v KD, játrech, slezině, LU…  

•• vzácně se AML projeví jako solidní tumor (vzácně se AML projeví jako solidní tumor (granulocytárnígranulocytární  sarkom)sarkom)  

  

•• v kterékoli věkové kategorii, častěji u v kterékoli věkové kategorii, častěji u dospělýchdospělých  

•• anémie (únava, bledost) anémie (únava, bledost)   

•• trombocytopenie (krvácivost) trombocytopenie (krvácivost)   

•• leukopenie (bakteriální infekce, záněty v DÚ)leukopenie (bakteriální infekce, záněty v DÚ)  

•• obecně velmi špatná prognóza obecně velmi špatná prognóza !!  

  
•• Orální léze: slizniční krvácení a infekce Orální léze: slizniční krvácení a infekce   
          (viz klinické projevy leukémií)(viz klinické projevy leukémií)  



Myeloproliferativní choroby 

•• myeloidní myeloidní progenitoryprogenitory  si udržují schopnost terminální diferenciace si udržují schopnost terminální diferenciace 

při zvýšené proliferacipři zvýšené proliferaci  

•• v nádorových v nádorových bbbb. zvýšená . zvýšená tyrozinkinázovátyrozinkinázová  aktivitaaktivita  (= získaná (= získaná 

genetická porucha)genetická porucha)    terapeutické využití (inhibice TK aktivity)terapeutické využití (inhibice TK aktivity)    

•• nádorové buňky osídlují také sekundární hematopoetické orgány nádorové buňky osídlují také sekundární hematopoetické orgány 

  hepatosplenomegaliehepatosplenomegalie, , extramedulárníextramedulární  hematopoézahematopoéza  

•• chronicky chronicky probíhající choroby dospělého probíhající choroby dospělého věku věku → postupná fibróza → postupná fibróza 

KD či progrese do AMLKD či progrese do AML    

•• terapie:terapie:  

•• nízké nízké dávky CHT (zpomalující progresi)dávky CHT (zpomalující progresi)  

•• inhibitory inhibitory tyrosinkináztyrosinkináz  (viz. dále u CML)(viz. dále u CML)  

•• venepunkce (u PV)venepunkce (u PV)  

•• alogenní transplantace alogenní transplantace KDKD  



Myeloproliferativní chorobyMyeloproliferativní choroby  

    

1.1. Chronická myeloidní Chronická myeloidní leukémie (CML)leukémie (CML)  

2.2. Esenciální Esenciální trombocytémietrombocytémie  

3.3. PolycythaemiaPolycythaemia  vera (rubra)vera (rubra)  

4.4. Chronická idiopatická myelofibrózaChronická idiopatická myelofibróza  

5.5. Chronická neutrofilní leukémieChronická neutrofilní leukémie  

6.6. Chronická eozinofilní leukémieChronická eozinofilní leukémie  

7.7. Chronická myeloproliferativní choroba, neklasifikovatelnáChronická myeloproliferativní choroba, neklasifikovatelná  

  



CMLCML  

•• v důsledku reciproční translokace t(9;22) vzniká na 22. chromozomu BCRv důsledku reciproční translokace t(9;22) vzniká na 22. chromozomu BCR--ABL fúzní ABL fúzní 

gen = gen = PhiladelphskýPhiladelphský  chromozom .... chimérický protein BCRchromozom .... chimérický protein BCR--ABL je ABL je tyrozinkinázatyrozinkináza  

•• klinické příznaky:klinické příznaky:  

•• pomalá progrese pomalá progrese (anémie, únava(anémie, únava, slabost, hubnutí), slabost, hubnutí)  

•• fáze akceleracefáze akcelerace  

•• blastický zvrat (~ AML)blastický zvrat (~ AML)  

  

•• terapie.: terapie.:   

 ImatinibImatinib  mesylátmesylát  (inhibitor BCR(inhibitor BCR--ABL ABL tyrozinkinázytyrozinkinázy))  

 alogenní transplantace KDalogenní transplantace KD  



CMLCML  
•• starší dospělí starší dospělí (nejvíce ve 4. (nejvíce ve 4. ––  5. dekádě)5. dekádě)  

  

•• hypercelulárníhypercelulární  KDKD  

•• hyperpláziehyperplázie  granulocytárníchgranulocytárních  a a 
megakaryocytárníchmegakaryocytárních  prekurzorůprekurzorů  

  

•• masivní leukocytózamasivní leukocytóza  

•• cirkulující cirkulující bbbb. jsou převážně . jsou převážně neutrofilyneutrofily, , 
metamyelocytymetamyelocyty  a myelocyty, myeloblastů je a myelocyty, myeloblastů je 
<5 %<5 %  

  

•• extrémní splenomegalieextrémní splenomegalie  (slezina až 20 kg!)(slezina až 20 kg!)  

  

•• extramedulárníextramedulární  hematopoéza, hematopoéza, v játrech 

infiltráty intralobulárně v dilatovaných 

sinusech) 



NÁDORY LYMFOIDNÍ ŘADY 

1. Non-hodgkinské lymfomy (NHL) 
 

2. Hodgkinův lymfom 



  

  
NHL 

z B-
bb. 

z prekurzorových 
bb. 

z periferních 
bb. 

z T-
bb. 

z 
prekurzorových 

bb. 
z periferních bb 



Vybrané lymfomy/leukémie z B-bb. 

   z z prekurzorovýchprekurzorových  BB--  bbbb..  

•• BB--akutní akutní lymfoblastickálymfoblastická  leukémie/lymfom (Bleukémie/lymfom (B--ALL)ALL)    

  

   z periferních Bz periferních B--  bbbb..  

•• BB--chronická lymfocyt. leukémie/malobuněčný lymfom (CLL/SLL)chronická lymfocyt. leukémie/malobuněčný lymfom (CLL/SLL)  

•• ExtranodálníExtranodální  lymfom marginální zónylymfom marginální zóny  

•• Folikulární lymfom (FL)Folikulární lymfom (FL)  

•• PlazmocytomPlazmocytom//plazmocelulárníplazmocelulární  myelommyelom  

•• Difúzní Difúzní velkobuněčnývelkobuněčný  BB--lymfom (DLBCL)lymfom (DLBCL)  

•• BurkittůvBurkittův  lymfomlymfom  



Vybrané lymfomy/leukémie z T-bb. 

   z z prekurzorovýchprekurzorových  TT--  bbbb..  

•• TT--akutní akutní lymfoblastickálymfoblastická  leukémie/lymfom (Tleukémie/lymfom (T--ALLALL))  

    

   z periferních Tz periferních T--  bbbb..  

•• MycosisMycosis  fungoidesfungoides//SézaryhoSézaryho  syndromsyndrom  

•• Anaplastický Anaplastický velkobuněčnývelkobuněčný  TT--  lymfomlymfom  

•• S S enteropatiíenteropatií  asociovaný Tasociovaný T--  lymfomlymfom  

•• AdultníAdultní  TT--bbbb. leukémie/lymfom. leukémie/lymfom  



Orální postižení u  Orální postižení u    

nonnon--HodgkinskýchHodgkinských  lymfomůlymfomů  

 Nodální postižení (krční uzliny)Nodální postižení (krční uzliny)  

  

 ExtranodálníExtranodální  lymfomy postihující dutinu ústní:lymfomy postihující dutinu ústní:  

-- Orální léze u NHL časté, často jako součást diseminovaného Orální léze u NHL časté, často jako součást diseminovaného 

onemocnění, primární postižené vzácnějšíonemocnění, primární postižené vzácnější  

-- Postižení orálních měkkých tkání či kostíPostižení orálních měkkých tkání či kostí  

-- Nejčastěji postižení bukálního vestibula, tvrdého patra, gingivyNejčastěji postižení bukálního vestibula, tvrdého patra, gingivy  

-- Léze Léze erytematózníerytematózní, mohou být , mohou být ulcerovanéulcerované; často bolesti ; často bolesti 

zaměňované za bolest zubů, parestézie (u mandibulárních lézí)zaměňované za bolest zubů, parestézie (u mandibulárních lézí)  

-- Při perforaci kosti a propagaci do ST Při perforaci kosti a propagaci do ST difdif. dg. odlišit absces . dg. odlišit absces   



Akutní BAkutní B--lymfoblastickálymfoblastická  leukémieleukémie  

•• nejčastější malignita dětínejčastější malignita dětí  (kolem 4. roku(kolem 4. roku))  
  

•• infiltrace infiltrace kostní dřeněkostní dřeně, uzlin, jater, , uzlin, jater, 

slezinysleziny……  
  

•• vysoce vysoce agresivníagresivní, ale dobře , ale dobře reaguje na CHT (reaguje na CHT (  

většinou výborná prognóza)většinou výborná prognóza)  



CLL/SLLCLL/SLL  

•• nejčastější leukémie nejčastější leukémie dospělýchdospělých  
  

•• generalizovaná lymfadenopatie, generalizovaná lymfadenopatie, 
hepatosplenomegaliehepatosplenomegalie, infiltrace KD, infiltrace KD……  
  

•• může dojít k může dojít k transformacitransformaci  do agresivnějšího do agresivnějšího 
lymfomu (do DLBCL = tzv. lymfomu (do DLBCL = tzv. Richterův syndrom))  
  

•• probíhá pomalu (často i 10 let a více), většinou probíhá pomalu (často i 10 let a více), většinou 
neléčitelnáneléčitelná  

  

•• v LU roste difúzně (stírá strukturu)v LU roste difúzně (stírá strukturu)  
•• „malé lymfocyty“ a „malé lymfocyty“ a prolymfocytyprolymfocyty  

  

lymfocyt prolymfocyt 



Folikulární lymfomFolikulární lymfom  

•• t (14;18) t (14;18) → → overexpreseoverexprese  bclbcl--2/2/IgHIgH  

•• cca cca 40%40%  NHL, NHL, starší starší dospělídospělí  

•• ppomalu progreduje omalu progreduje (5 (5 --10 let10 let))  

•• může se může se transformovat transformovat do agresivnějšího NHL (často do DLBCL)do agresivnějšího NHL (často do DLBCL)  

•• generalizovaná generalizovaná lymfadenopatie:lymfadenopatie:  

 v LU napodobuje lymfatické v LU napodobuje lymfatické foliklyfolikly, ale tyto jsou stejného tvaru a velikosti, chybí , ale tyto jsou stejného tvaru a velikosti, chybí 

polarizace ZC (X zánět)polarizace ZC (X zánět)  

 „„centrocytycentrocyty“ “ a nečetné a nečetné „„centroblastycentroblasty““  

  

lymfocyt malý a velký 

centrocyt 

centroblast 



ExtranodálníExtranodální  lymfom z marginální zóny lymfom z marginální zóny 

((MALTomMALTom))  

•• vyrůstá v MALT, vyrůstá v MALT, BLEL (v AI lymfocytární BLEL (v AI lymfocytární tyreoiditidětyreoiditidě, v AI , v AI 

sialoadenitiděsialoadenitidě) )   

•• při chronické stimulaci imunitního systémupři chronické stimulaci imunitního systému  

•• např.: při chronické gastritidě asociované s infekcí např.: při chronické gastritidě asociované s infekcí HelicobacterHelicobacter  

pyloripylori  (HP)(HP)  

•• ppomalu omalu progredujícíprogredující  lymfomlymfom  

•• může reagovat na  eradikaci HP (tedy na ATB)může reagovat na  eradikaci HP (tedy na ATB)  

  



Difúzní Difúzní velkobuněčnývelkobuněčný  BB--lymfom (DLBCL)lymfom (DLBCL)  

• starší dospělí, častý lymfom 

• vysoce agresivní, bez léčby rychle fatální 

• vzniká de novo/progresí z méně agresivního 

lymfomu  

• z CLL, FL, MALTomu… 

• roste v LU i extranodálně 

• tonzily, adenoidní tkáň, GIT, kůže, kosti, štítná žláza, mozek 

• neoplastické bb. vzhledu centroblastů a imunoblastů 

  

lymfocyt 
imunoblast 

anaplastický 

centrocyt 
centroblast 



BurkittůvBurkittův  lymfomlymfom  

•• extrémně agresivní NHL, ale reaguje na CHTextrémně agresivní NHL, ale reaguje na CHT  

•• varianty:varianty:  

•• endemický (v Africe endemický (v Africe ––  děti, asociace s EBV, HLAVA)děti, asociace s EBV, HLAVA)  

•• sporadický (kdekoli, i v ČR, břišní orgány a GYN)sporadický (kdekoli, i v ČR, břišní orgány a GYN)  

•• asociovaný s imunodeficitemasociovaný s imunodeficitem  

•• t(8;14) → vznik t(8;14) → vznik chimerickéhochimerického  genu genu cc--mycmyc--IgHIgH      

→ neregulovaná → neregulovaná briskníbriskní  proliferaceproliferace  

•• rychle tvoří objemné nádorové masy tumoru („rychle tvoří objemné nádorové masy tumoru („bulkbulk““))  

•• histologicky:histologicky:  

•• pplazmacytoidnílazmacytoidní  bbbb., téměř 100% ., téměř 100% bbbb. . 
pproliferujeroliferuje  

•• oobraz hvězdného nebe (makrofágy požírají braz hvězdného nebe (makrofágy požírají 
mrtvé mrtvé bbbb.).)  



PlazmocelulárníPlazmocelulární  myelom, myelom, plazmocytomplazmocytom  

• starší dospělí 

• 1 ložisko = plazmocytom / >1 ložisko = plazmocelulární myelom 

• klinicky: 

• v kostech tvoří osteolytická ložiska → patologické fraktury (na 

rtg obraz „prostřílené kalvy“) 

• infiltruje také KD → anemie, leukopenie… 

• AL amyloidóza 

• tzv. myelomová ledvina - ukládání paraproteinu (Bence-

Jonesova bílkovina) 

• histologicky 

• „plazmocyty“ 



Vybrané T-lymfomy 

•• TT--ALLALL    

•• TT--ALL <<<< ALL <<<< BB--ALLALL  
  

  

•• MycosisMycosis  fungoidesfungoides//SézáryhoSézáryho  syndromsyndrom    

•• MF = primární kožní TMF = primární kožní T--lymfom, klinicky připomíná mykózulymfom, klinicky připomíná mykózu  

•• SS = SS = erythrodermaerythroderma, generalizované leukemické , generalizované leukemické infiltrátyinfiltráty  

•• Orální postižení Orální postižení ––  popsány desítky případůpopsány desítky případů  

  

  

  

•• S S enteropatiíenteropatií  asociovaný Tasociovaný T--lymfomlymfom    

•• vzniká v souvislosti s vzniká v souvislosti s celiakiíceliakií  refrakterní na refrakterní na bezglutenovoubezglutenovou  dietudietu  

•• aagresivní průběhgresivní průběh  
  

  



HODGKINŮV LYMFOMHODGKINŮV LYMFOM  



Základní charakteristiky HL a NHL 

HLHL  NHLNHL  

většinou lokalizován v jedné axiální skupině LU (krční, 

mediastinální, paraaortální) 

postihuje mnohočetné periferní LU 

kontinuální šíření diskontinuální šíření 

mezenterické LU a Waldeyerův okruh málokdy 

postiženy 

mezenterické LU a Waldeyerův okruh často postiženy 

extranodálně vzácně extranodálně často 

nádorových (diagnostických) bb. málo -  roztroušeny 

na reaktivním pozadí 

nádorové/lymfomové bb. převažují 

vychází z B-bb. vychází z B- i T- bb. 



HodgkinůvHodgkinův  lymfomlymfom  
•• jjedna z nejčastějších malignit edna z nejčastějších malignit mladých mladých dospělýchdospělých  

• Klinicky: nebolestivé zvětšení LU, noční poty, hubnutí; orální postižení vzácněnebolestivé zvětšení LU, noční poty, hubnutí; orální postižení vzácně  

•• klasifikace HL klasifikace HL (podrobněji viz. dále):(podrobněji viz. dále):  

•• KLASICKÝ HLKLASICKÝ HL  

•• NODULÁRNÍ HL s LYMFOCYTÁRNÍ NODULÁRNÍ HL s LYMFOCYTÁRNÍ PREDOMINANCÍPREDOMINANCÍ  

  

•• terapie:terapie:    

•• RT, CHT → vynikající prognóza, ale hrozí sekundární malignity (MDS, AML, RT, CHT → vynikající prognóza, ale hrozí sekundární malignity (MDS, AML, 

bronchogenní cabronchogenní ca))  

  

•• diagnostické (nádorové) diagnostické (nádorové) bbbb. . ––  malý počet!!!:malý počet!!!:  

══ ReedovéReedové--SternbergovySternbergovy  bbbb  (RS(RS--bbbb.) + varianty.) + varianty  

•• vylučují vylučují chemokinychemokiny  / / cytokinycytokiny  → chemotaxe hojných → chemotaxe hojných lyly, makrofágů a granulocytů , makrofágů a granulocytů 

(vč. četných (vč. četných eoeo) = reaktivní ) = reaktivní NEnádorovéNEnádorové  pozadípozadí  



Hodgkinova 

Reedové-

Sternbergova 

Lakunární 

Sternbergova 

Diagnostické buňky Hodgkinova lymfomu 



HodgkinůvHodgkinův  lymfom lymfom --  klasifikaceklasifikace  

KLASICKÝ HL NODULÁRNÍ HL S 

LYMFOCTÁRNÍ 

PREDOMINANCÍ 

podtypy 1. Nodulární skleróza 

2. Na lymfocyty 

bohatý 

3. Smíšená buněčnost 

4. Lymfoctární 

deplece 

- 

dg. bb. RS- a jejich varianty L&H (popcorn) 

imuno CD15+, CD30+ CD15-, CD30- 



PolycythemiaPolycythemia  veravera  
 Buňka původu: Buňka původu: multipotentnímultipotentní    kmenová buňka myeloidní řady; 95 % případů: kmenová buňka myeloidní řady; 95 % případů: 

aktivující bodová mutace aktivující bodová mutace tyrosinkinázytyrosinkinázy  JAK2  JAK2    

  

 Zmnožení erytrocytů a vysoká hodnota hematokritu, zmnožení i granulocytů Zmnožení erytrocytů a vysoká hodnota hematokritu, zmnožení i granulocytů 
a trombocytů → a trombocytů → hyperviskozitahyperviskozita  krvekrve  

  

 Klinicky: pletora, cyanóza (v důsledku stagnace a Klinicky: pletora, cyanóza (v důsledku stagnace a deoxygenacedeoxygenace), bolesti hlavy, ), bolesti hlavy, 
závratě, hypertenze, GIT symptomy, závratě, hypertenze, GIT symptomy, hyperurikémiehyperurikémie  (při zvýšeném rozpadu (při zvýšeném rozpadu 
buněk), cirkulační poruchy buněk), cirkulační poruchy ––  sklony ke krvácivosti (trombocyty defektní) a sklony ke krvácivosti (trombocyty defektní) a 
trombózám trombózám   

  

 Epistaxe, ekchymózy, gingivální hemoragie  Epistaxe, ekchymózy, gingivální hemoragie    

  

 Vyústění v dřeňovou fibrózu  Vyústění v dřeňovou fibrózu    

  

 Přechod v akutní myeloidní leukémii možnýPřechod v akutní myeloidní leukémii možný  

  



HistiocytózaHistiocytóza  z Langerhansových buněk, z Langerhansových buněk, 

histiocytózahistiocytóza  X.X.  

 Langerhansovy buňky Langerhansovy buňky ––  APC (APC (makrofagickomakrofagicko--mononukleární systém); 55mononukleární systém); 55--60 60 
% případů % případů histiocytózyhistiocytózy  X mutace X mutace BRAFBRAF    

    

 Proliferace Proliferace histiocytoidníchhistiocytoidních  buněk, na pozadí eozinofily, lymfocyty, buněk, na pozadí eozinofily, lymfocyty, 
plazmatické buňky, mnohojaderné buňkyplazmatické buňky, mnohojaderné buňky  

  

 3 3 klinickoklinicko--patologické jednotky:patologické jednotky:  

-- MonostotickýMonostotický  či či polyostotickýpolyostotický  eosinofilní granulomeosinofilní granulom  

          ((osteolytickéosteolytické  léze, možné postižení maxila a mandibuly)léze, možné postižení maxila a mandibuly)  

-- HandHand--SchSchüüllerller--Christian Christian diseasedisease  ––  chronická diseminovaná chronická diseminovaná histiocytózahistiocytóza  
(postižení kostí, kůže, sliznic (postižení kostí, kůže, sliznic ((ulcerózní a ulcerózní a proliferujícíproliferující  slizniční léze, gingivální slizniční léze, gingivální 
infiltráty, postižení orálních měkkých tkání) i vnitřních orgánů)  infiltráty, postižení orálních měkkých tkání) i vnitřních orgánů)    

-- LettererLetterer--SiweSiwe  diseasedisease  ––  akutní diseminovaná akutní diseminovaná histiocytózahistiocytóza  (postižení kůže, (postižení kůže, 
sliznice, vnitřních orgánů i kostní dřeně)sliznice, vnitřních orgánů i kostní dřeně)  



Děkuji za pozornost…Děkuji za pozornost…  


