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Prekurzorova lymfoblasticka leukémie/lymfom

Skupina klonalnich poruch charakterizovana proliferaci a
akumulaci nezralych B a T bunék (lymfoblastu).

NejCastejsi detsky maligni nador (incidence vice nez 7/100.000
pod 4 roky a 3-4/100.000 mezi 5-9 roky).

klinika a etiologie obdobna jako AML

casto nahly zacCatek, selhani drene

nadorova infiltrace - bolesti kosti, lymfadenopatie, HSM,
mediastinalni tumor, CNS




Prekurzorova lymfoblasticka leukémie/lymfom

ALL: masivni postizeni kostni drene s vyplavovanim do krve
LBL: hlavne extramedularni masa

85 % B-ALL/LBL
B-ALL: Castegji, + postizeni CNS, jater, sleziny, varlat
B-LBL: méné Casto, kuze, mekké tkané, kosti, uzliny

15 % T-ALL/LBL

T-ALL: hyperleukocytoza a casto mediastinalni masa;
T-LBL: mediastinalni masa s dusnosti




Klasifikace WHO (update 2016)

PREKURZOROVE LYMFOIDNi NEOPLAZIE

B-lymfoblasticka leukemie/lymfom
B_LBL NOS WHO Classification of Tumours of

Haematopoietic and Lymphoid Tissues
B-LBL s rekurentnimi genetickymi abnormalitami g S e Lt

B-LBL s 1(9;22)(q34;0911.2); BCR-ABL1
B-LBL s t(v;11923); prestavba KMT2A
B-LBL s t(12;21)(p13;922); ETV6-RUNX1
B-LBL s hyperdiploidii
B-LBL s hypodiploidii
B-LBL s t(5;14)(q31,932); IL3-IGH
B-LBL s t(1;19)((g23;p13.3); TCF3-PBX1
B-LBL, BCR/ABL1-like
B-LBL s iAMP21

T-lymfoblasticka leukemie/lymfom
Lymfoblasticka leukemie z ¢asnych prekurzorovych T bunék

L)

Lymfoblasticka leukemie/lymfom z NK bunék




Chronickeé lymfocytické leukemie (CLL)

Skupina klonalnich lymfoproliferaci vedouci k vyplavovani
malych (zralych) lymfocytt do periferni krve.

 B-lymfocyty

B-CLL/SLL

HCL

B-PLL

leukemizace lymfomu (FL, MCL, SMZL)
* T/NK-lymfocyty

LGL

T-PLL

Sézaryho syndrom

ATLL




B-CLL/SLL

chronicka B-lymfocyticka leukemie / malobunecny lymfom

WHO Classiication of Tumours of
Haematopoietic and Lymphoid Tissues

Neoplazie z monomorfnich malych TR R S5
B-lymfocytu v krvi, dfeni a uzlinach, B, ¥t
smi$enych s prolymfocyty a =
paraimunoblasty (tvoricich tzv.

proliferacni centra), imunofenotyp

s koexpresi CD5 a CD23.

B-CLL [ Iymfocytéza5x10%L | B-SLL

Incidence 3/100.000, median 65 let, 30 % vSech leukémii,
Casta soucast nadorovych duplicit




B-CLL/SLL klinicky obraz

» nahodny zachyt (50 %)
* B-symptomy (nocCni poceni, ubytek hmotnosti, teploty)
e organomegalie
lymfadenopatie, hepatosplenomegalie aj.
* anémie
AIHA, PRCA, parvovirus B19, ACD
 trombocytopenie (autoimunitni, infiltrace KD)
e Imunosuprese — infekce
T TGFB — hypogamaglobulinémie
! T-buné&&né imunity
! neutrofilG
* hyperviskdzni syndrom (lymfocytéza nad 500x10°/L)

transformace do lymfoproliferace vyssiho stupné malignity
3-5 %, Richtertv syndrom (DLBCL)




B-CLL/SLL prognostickeé faktory

celkovy median preziti 8-10 let: 1/3 indolentni,
1/3 postupné progreduje,
1/3 agresivni prubéh

* klinické stadium (Rai, Binet)

lymfocytoza, +LNpatie, +HSM, +anémie, +trombopeénie
« mutacni status (+/- prestavba IgVH)
e cytogenetika

(dell3q, +12 vs. -17p, delllq, del6g, komplex. karyotyp)
» exprese CD38 a ZAP/0
* lymphocyte doubling time
- morfologie |

(cytologie typ. vs. atyp.,

histologie v BM interstic., nodul. vs. difuzni)




Leukémie z viasatych bunéek (HCL)

Vzacna chronicka B-lymfocyticka leukemie s infiltraci kostni
diené a sleziny typickymi nadorovymi burikami (,hairy cells®).

Y >

2 % leukémii, hlavné muzi, median véku 50-55 let.
Klinika: splenomegalie, pancytopenie, imunodeficit.
S terapii preziti 10 let 84 % a 20 let 65 %.




