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SOUHRN

Podle klasifikace WHO je histologicky obraz v trepanobiopsii kostni dfené odebrané pred zapocetim cytoreduktivni lécby dolezi-
tou souédsti diagnostiky Ph-negativnich myeloproliferativnich onemocnéni. Polycythaemia vera je histologicky definovéna jako hy-
percelularni myeloproliferace viech i fad. Pro primérni myelofibrézu je typicka hypercelularni krvetvorba s proliferaci megaka-
ryocytérni a granulocytérni fady. U esencidlni trombocytémie je krvetvorba normocelularni s izolovanou proliferaci megakaryocy-
t0. Nejdolezitgsi v diferencidini diagnéze je vzhled a distribuce megakaryocytt a pritomnost fibrotizace. PFi primarni myelofibré-
ze jsou pritomny ,dysplastické” megakaryocyty tvotici kompakini shluky a rozny stupefs fibrotizace, zatimco u esencidlni trombo-
cytémie jsou megakaryocyty zralé, tvoii volné shluky a neni pFitomna zadné fibrotizace. Pro reaktivni trombocytézu a polyglobu-
lii jsou typické megakaryocyty pfimé&reného vzhledu, které nejsou zmnozené a neshlukuii se. Diskutuji se prodromdlni (latentni) fa-
ze jednotlivych myeloproliferaci, které nemohou byt diagnostikovény podle souéasnych kritérii WHO, a diferencidlni diagnéza
myeloproliferaci spojenych s vyraznou trombocytézou.
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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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uvoD

Myeloproliferativni neoplézie (MPN) jsou skupinou chorob cha-
rakterizovanych klondlni abnormalitou gent pro cytoplazmatické
fosfotyrozinkinézy nebo jejich receptory na Grovni drefiové multi-
potentni kmenové buriky vedouci k proliferaci jedné nebo vice dre-
fovych linii. Na rozdil od myelodysplézii je hematopoéza efektiv-
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ni a vede k vyplavovani zralych bungk do periferie. V pokro¢ilej-
sich fazich onemocnéni je b&zny rozvoj drefiové myelofibrézy a or-
ganomegalie p¥i extramedularni hematopoéze (myeloidni meta-
plézii). Prib&h onemocnéni vede ke drefiovému selhani, nebo se
s riznou pravdépodobnosti postupné zmnozuji blasty (féze akce-
lerace) a proces se transformuje do sekundérni akutni leukémie.

Myeloproliferace se podle pritomnosti Ph chromozomu jako vy-
sledku 19;22) s fozi gend BCR/ABLT dé&li na Ph-pozitivni, ktera
z definice odpovidé chronické myeloidni leukémii (CML), a viech-
ny ostatni, Ph-negativni procesy. Z praktického hlediska se pod
pojmem ,Ph-negativni myeloproliferace” (Ph- MPN) rozum tfi nej-
&ast&jsi jednotky — polycythaemia vera (PV), primérni myelofibré-
za (PMF) a esencidlni trombocytémie (ET). Ostatni myeloprolifera-
ce (chronické neutrofilni leukémie, procesy spojené s hypereozi-
nofilif a mastocytézy) jsou vzécn&si nebo se lisi klinicky i doporu-
&enymi diagnostickymi postupy.
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