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ÚVOD

Myeloproliferativní neoplázie (MPN) jsou skupinou chorob cha-
rakterizovan˘ch klonální abnormalitou genÛ pro cytoplazmatické
fosfotyrozinkinázy nebo jejich receptory na úrovni dfieÀové multi-
potentní kmenové buÀky vedoucí k proliferaci jedné nebo více dfie-
Àov˘ch linií. Na rozdíl od myelodysplázií je hematopoéza efektiv-

ní a vede k vyplavování zral˘ch bunûk do periferie. V pokroãilej-
‰ích fázích onemocnûní je bûÏn˘ rozvoj dfieÀové myelofibrózy a or-
ganomegalie pfii extramedulární hematopoéze (myeloidní meta-
plázii). PrÛbûh onemocnûní vede ke dfieÀovému selhání, nebo se
s rÛznou pravdûpodobností postupnû zmnoÏují blasty (fáze akce-
lerace) a proces se transformuje do sekundární akutní leukémie. 

Myeloproliferace se podle pfiítomnosti Ph chromozomu jako v˘-
sledku t(9;22) s fúzí genÛ BCR/ABL1 dûlí na Ph-pozitivní, která
z definice odpovídá chronické myeloidní leukémii (CML), a v‰ech-
ny ostatní, Ph-negativní procesy. Z praktického hlediska se pod
pojmem „Ph-negativní myeloproliferace“ (Ph- MPN) rozumí tfii nej-
ãastûj‰í jednotky – polycythaemia vera (PV), primární myelofibró-
za (PMF) a esenciální trombocytémie (ET). Ostatní myeloprolifera-
ce (chronická neutrofilní leukémie, procesy spojené s hypereozi-
nofilií a mastocytózy) jsou vzácnûj‰í nebo se li‰í klinicky i doporu-
ãen˘mi diagnostick˘mi postupy. 
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SOUHRN
Podle klasifikace WHO je histologick˘ obraz v trepanobiopsii kostní dfienû odebrané pfied zapoãetím cytoreduktivní léãby dÛleÏi-
tou souãástí diagnostiky Ph-negativních myeloproliferativních onemocnûní. Polycythaemia vera je histologicky definována jako hy-
percelulární myeloproliferace v‰ech tfií fiad. Pro primární myelofibrózu je typická hypercelulární krvetvorba s proliferací megaka-
ryocytární a granulocytární fiady. U esenciální trombocytémie je krvetvorba normocelulární s izolovanou proliferací megakaryocy-
tÛ. NejdÛleÏitûj‰í v diferenciální diagnóze je vzhled a distribuce megakaryocytÛ a pfiítomnost fibrotizace. Pfii primární myelofibró-
ze jsou pfiítomny „dysplastické“ megakaryocyty tvofiící kompaktní shluky a rÛzn˘ stupeÀ fibrotizace, zatímco u esenciální trombo-
cytémie jsou megakaryocyty zralé, tvofií volné shluky a není pfiítomna Ïádná fibrotizace. Pro reaktivní trombocytózu a polyglobu-
lii jsou typické megakaryocyty pfiimûfieného vzhledu, které nejsou zmnoÏené a neshlukují se. Diskutují se prodromální (latentní) fá-
ze jednotliv˘ch myeloproliferací, které nemohou b˘t diagnostikovány podle souãasn˘ch kritérií WHO, a diferenciální diagnóza
myeloproliferací spojen˘ch s v˘raznou trombocytózou. 
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Histological diagnosis of Ph-negative myeloproliferative neoplasia. An overview.

SUMMARY
A histological picture in pretreatment bone marrow trephine biopsy is an essential part of Ph-negative myeloproliferative neoplasm
diagnosis according to WHO classification. Polycythaemia vera is histologically defined as a hypercellular trilinear myeloprolife-
ration. Hypercellular haematopoiesis with granulocytic and megakaryocytic proliferation is typical for primary myelofibrosis. In
essential thrombocythaemia the haematopoiesis is normocellular with proliferation of megakaryocytes only. The most important
differential diagnostic features are morphology and distribution of megakaryocytes, and presence of fibrosis. In primary myelofib-
rosis there are typically „dysplastic“ megakaryocytes forming tight (dense) clusters, and variable extent of fibrosis, while mature
megakaryocytes forming loose clusters and no fibrosis are found in essential thrombocythaemia. In reactive thrombocytosis and
erythrocytosis the number of normally appearing megakaryocytes is not increased and they are not forming clusters. Prodromal
(latent) phases of myeloproliferative neoplasms often unrecognized by recent WHO classification criteria are discussed as well as
a differential diagnosis of myeloproliferative disorders associated with thrombocytosis.  
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