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DEFINICIA

Viasatobunecna leukémia (HCL)
« Maligna, chronicka a vzacna forma chronickej lymfocytovej leukémie (CCL) L
« WHO Kklasifikacia: lymfoproliferativhe ochorenie zo zrelych B-lymfocytov -
« Existuju 2 formy vlasatobunecCnej leukémie:

Classic hairy cell leukemia (HCLc)

Hairy-Cell Leukemia Variant (HCLv) — vzacnejsia forma
« Formy sa odliSuju navzajom cytologicky, imunologicky a chemicky

, -
OBRAZOK:
Vys kyt HTTP://IWWW.PATHPEDIA.COM/EDUCATION/EATLAS/
I . , . , , , HISTOPATHOLOGY/BLOOD_CELLS/HAIRY_CELL _LEU
» Priblizne 2% pacientov s leukémiou trpi HCL (0.3/100,000 fudi) KEMIA_CLASSIC.ASPX

« ZvycCajne sa vyskytuje u muzov (4-5x viac ako u zien) v strednom veku (50-55 rokov), nevyskytuje sa u
deti

Rizikové faktory
« Zatial nezname, za rizikovy faktor okrem iného sa diskutuje styk osoby s herbicidmi a insekcitidmi

Prevencia a skora detekcia
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BIOLOGIAA PATOGENEZA HCL

« Pritomnost vlasatych buniek (hairy cells) — zrelé klonalne B-bunky (mononukleary) s jemnymi viaskovymi
vybezkami cytoplazmy na bune¢nom povrchu, vzacne mézu vychadzat' aj z T-lymfocytov

- Specificka a diagnosticka expresia enzymu tartarat-rezistentna kysla fosfataza (TRAP)
« Bunka HCL:

- nema CD27 protein - je Specifickym markerom pametovej B-bunky, protein je exprimovany u ostatnych B-
bunecnych lymfoproliferacii vratane HCLv a B-lymfomu splénickej marginalnej zény

- produkuje velké mnozstvo cytokinov a cytokinovych receptorov (TNF-alfa, IL-6, IL-10, GM-CSF, M-CSF, FGF, TGF-
beta, INF-alfa)

- exprimuje receptory pre IL-2 (CD25) a IL-3 (CD123) - maju diagnosticky vyznam, ale nemaju funkény efekt
- nema Ziadne Specifické cytogenetické abnormality

- exprimuje adhézne receptory — tie su konstituéne aktivované, viazu sa s ich ligandmi (interakcia buniek HCL s
tkanivami)

« ma aktivované velké mnozstvo signalnych komponentov (zvySené intracelularne kalcium, aktivovana proteinkinaza,
zvyseny protein fosforylacie tyroxinu, aktivacia NFkappaB, aktivacia MAP kinaz atd.)

« Akumulacia HCL buniek: slezina — invazia Cervenej pulpy, kostna dren — infiltracia s fibrézou, pecen —
infiltracia a postihnutie sinusoidov a portalnej oblasti, minimalne postihnutie lymfatickych uzlin
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KLINICKY OBRAZ, DIAGNOSTIKA, LIECBA

Celkova unava, nechutenstvo, vahovy ubytok, tlak pod favym oblukom rebrovym
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- Splenomegalia 80-90 % , hepatomegalia 30-40 %, leukocytdza je menej Casta (20 %) OBRAZOK:
HTTPS://WWW.WIKISKRIPTA.EU/W/LEU
- ZvacsSenie lymfatickych uzlin je vzacne, skor u pokrocilych foriem L ETTARY CELL LEGREMIA | HEDIA

P P y . . . , . . . . , ., _VERY_HIGH_MAG.JPG
- Laboratorny nalez: cytopénia s klinickymi prejavmi anemického syndromu

- Infekéné komplikacie vyplyvaju z neutropénie, monocytopénie, poklesu NK bunék a CD4 lymfocytov (mykoticke,
herpetické a mykobakterialne), vzacne sa vyskytuju kozné |ézie, artritidy, vaskulitidy, osteolytické loziska, ...

- Diagnostika

- Pritomnost’ charakteristickych leukemickych buniek v periférnej krvi a kostnej dreni
« Preukazanie kyslej fosfatazy rezistentnej na tartrat vo vlasatych bunkach

- Preukazanie charakteristickej infiltracie kostnej drene histologicky

- Liec€ba

- Niekedy bez lieCby, progres choroby slaby alebo Ziadny

- Chemoterapia, chemoterap. lieCiva: cladribine (i. v.), Pentostatin /Nipent/ i.v.

- Biologicka lie€Cba: interferon (ak nefunguje chemoterapia alebo ju Clovek nemdze podstupit), Rituximab /Rituxan/



/ZDROJE:

- http://www.pathpedia.com/education/eatlas/histopathology/blood cells/hairy cell leukemia classic.aspx

« https://zdravi.euro.cz/clanek/postgradualni-medicina/vlasatobunecna-leukemie-458622

« https://www.lls.org/leukemia/hairy-cell-leukemia

« https://www.lymphomas.org.uk/about-lymphoma/types/non-hodgkin-lymphoma/hairy-cell-leukaemia
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