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Vyskyt

Chronickd myeloidni leukémie je nejcastéji se vyskytujicim myeloproliferativnim
onemocnénim. Obvykle se udava, ze CML pfedstavuje asi 15-20 % vSech leukémii. Incidence
(vyskyt novych pripadu) je asi 0,6 — 2,0 novych pfipadl na 100 000 obyvatel za rok. Novych
pfipad vyraznéji nepfibyva, coz naznacuje jen maly vliv civilizanich faktor( Zivotniho
prostfedi nebo vyZivy. Prevalence (vyskyt vSech pripadd nemoci v populaci v dany moment)
CML stoupad diky uspésnosti moderni lé¢by. Vyskyt onemocnéni narista s vékem, choroba je
vzacna v détstvi, kdy tvori asi 3% détskych leukémii a u starSich déti a adolescentu tvori 10%

ze vSech druh( leukémii. Byva zachycena mezi 45. a 65. rokem véku.
Etiologie

Jedinym etiologickym faktorem, o kterém mame dostatecné duikazy, je plisobeni ionizujiciho
zareni. Byl pozorovan zvyseny vyskyt nemoci u osob, které prezili vybuch atomové bomby
nebo Unik radioaktivniho zareni z poskozené jaderné elektrarny. Leukémie se také miuze
projevit u pacientd, ktefi v minulosti podstoupili onkologickou lé¢bu ddvkami ionizujiciho

zareni. VétsSinou vsak piivod onemocnéni nezname.

Patogeneze

Podstatou chronické myeloidni leukémie (CML) je nekontrolovatelné z v : ) )
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sledovat stav onemocnéni a odpovéd na pouzivanou lécbu.



Hlavni pfiznaky

Klinicky obraz CML je rozmanity a lisi se podle faze, v niz se choroba nachazi. RozliSujeme 3
faze nemoci: chronickou, akcelerovanou a blasticky zvrat. Ve tretiné pfipadld se CML zjisti
nahodné pfi vySetfeni krevniho obrazu napf. vramci preventivni prohlidky nebo

pfedoperacniho vysetreni.

Tab. 1 Kritéria akcelerované faze a blastického zvratu.

Kritéria podle WHO Kritéria podle ELN

Akcelerovana faze

blasty v periferni krvi 10-19% 15-29 % blastl / = 30 %

blastl a promyelocytl

basofily v periferni krvi | 220% 220%

trombocyty < 100 x 10%/I nezavisle na lé¢bé | < 100 x 10°%/I nezdvisle na
nebo > 1000 x 10%/1 | 1é¢bé

neovlivnitelné lécbou

pridatné u pacientl v prabéhu lécby u pacientl v pribéhu lécby
chromosomalni

abnormality

Blasticky zvrat

blasty v periferni krvi 220% 230%

proliferace blastd extramedularni infiltrace extramedularni infiltrace

Swerdlow, et al., 2008 a Baccarani, et al., 2013

Chronicka faze: Stadium trva mésice az roky. Je to pomalu postupujici faze, kdy jsou pfiznaky
mirné a nespecifické. Mezi nespecifické pfiznaky patfi unava, ztrata vykonnosti, hubnuti,
bolesti za hrudni kosti, zvysend teplota, bolesti svalii a kloubu, bolesti bricha, potiZe

s dychdnim. Pacient je vétSinou schopen béznych aktivit bez omezeni.

Akcelerovana faze: V této fazi je pocet leukocytl vyssi a rychleji nardsta, nadorové kmenové
bunky se stavaji agresivnéjsi, ztraci citlivost na lé¢bu. Trva 3-6 mésicl. Pacienti pocituji nové
priznaky — pocit tlaku pod levym Zebernim ze zvétSené sleziny, nocni poty, vyrazny Ubytek na

vaze, bolesti kosti. V tomto stadiu uz pacient neni schopen vykonavat bézné fyzické aktivity.



Blasticky zvrat: Nemoc prestava reagovat na lé¢bu a v kostni dfeni prevlada tvorba nejméné
zralych bunék (blastl), které jsou vyplavovany do krevniho obéhu. S ménicim se poctem
krevnich bunék nastupuji nové priznaky. Diky poklesu krevnich desti¢ek dochazi ke krvacivym
projevim, nizky pocet normalnich bilych krvinek je pficinou oslabeni imunity a castéjsich

infekci.
Vysetieni

Lékar pacientovy provadi fyzikdlni vySetfeni, kdy hmatd velikost sleziny, zvétSené uzliny, vSima
si bledé kuZe a sliznic z divodu anémie (nedostatek krevniho barviva v ¢ervenych krvinkach).
Podezreni vznika na zakladé vySetreni krevniho obrazu, kdy se hodnoti pocet bilych krvinek
(leukocyty), €ervenych krvinek (erytrocyty) a krevnich desti¢ek (trombocyty). Pak se dodélava
tzv. diferencial, to znamen3, Ze se pocitd zastoupeni jednotlivych nezralych a zralych forem
leukocytl. U CML je pravé typické zvyseni bilych krvinek (leukocytdza). Dale provadime
vySetieni kostni dfené. Diagndzu potvrdime cytogenetickym nebo molekuldarnim vySetfenim

na pfitomnost Ph chromosomu nebo BCR-ABL genu.

Tab. 2 Diagnostika CML

Diagnostika

Podezfeni na myeloproliferativni onemocnéni:
1. leukocytdza
2. hepatosplenomegalie

3. neurcité subjektivni potize (slabost, Unava)

Upresnujici vySetreni:
diferencidlni rozpocet leukocytl v periferni krvi (posun doleva k nevyzravajicim formam

granulocytll, zastoupena vsechna vyvojova stadia)

Potvrzeni diagndézy CML:

l.vySetfeni kostni difené (zmnozeni granulopoézy, event. megakaryocytarni fady, posun
doleva)

2. cytogeneticky prikaz Ph chromosomu

3. molekularné genetické vysSetieni — translokace BCR-ABL

4. dalsi vySetfeni (trepanobiopsie, biochemie, UZ vysetieni, koagulace)

Ceska R. a kol.: Interna, 2015, str. 128



Lécba

V soucasnosti se leukémie povaZuje za vylécitelné onemocnéni. Volbu lé¢by ovliviuje fada
faktord (napf. zdravotni stav pacienta, stadium nemoci). Lé¢bu vede hematoonkolog. Cilem
|écby CML je zpocatku uleva od obtéZujicich pfiznakd rozvinutého onemocnéni a normalizace
krevniho obrazu a velikosti sleziny. Dale se snazime co nejvice redukovat pocet bunék nesouci

Ph chromosom, respektive BCR-ABL gen a dosdhnout remise. LéCebné moznosti CML:

chemoterapie, imunoterapie, tyrosinkindazové inhibitory, transplantace krvetvornych bunék.

Na zacatku lé¢by vétsina pacientu podstupuje tzv. cytoredukéni [é€bu, bud formou leukaferézy
nebo hydroxyureou (cytostatikum). Leukaferéza je metoda mimotélni separace a sbéru

leukocytu.

Zakladem lécby jsou dnes tyrosinkindzové inhibitory (TKI). Ty blokuji funkci proteinu bcr-abl
(produkt fuzniho genu BCR/ABL), tim mnozeni bunécénych linii CML a zpGsobuji bunéénou smrt
nadorovych bunék. Nejdéle dostupnym lékem je imatinib, ale v soucasnosti jsou k dispozici i
TKI 2.generace dasatinib a nilotinib. Tyto Iéky vyrazné prodluzuji Zivot pacienti s CML, ti pak
muzou vést normalni Zivot bez vyraznych onemocnéni. Lécba je dlouhodoba a pravidelna. TKI
by se neméli vysazovat, hrozi pak recidiva onemocnéni, protoZze inhibitory nedokdazou

definitivné zlikvidovat leukemické bunky.

Z hlediska odpovédi na lIé¢bu u CML rozlisSujeme:

Hematologickou remisi (normalizace krevniho obrazu, jsou pritomny pouze zralé formy bilych

krvinek, tj. ty, které o¢ekdvame u zdravého clovéka)

Cytogenetickou remisi (vymizeni nebo Uubytek krevnich bunék s patologickym Ph
chromozomem v kostni dfeni pacienta)

Molekuldrni remisi (k jejimu potvrzeni se musi pouzit nejcitlivéjSi metody molekularni
genetiky).

Relaps je navrat nemoci po obdobi remise - v téle pacienta (krev, kostni dfer, mizni uzliny aj.)

se znovu objevi leukemické burky.



Praktické rady pro pacienta
Cestovani

PFfi pobytech v zahrani¢i neni pacient nijak limitovan. Je vSak vhodné si zfidit dostate¢né
cestovni pojisténi a zcela nutné si s sebou vzit dostatecné mnozstvi |ékd. PFi slunéni by mél
pacient dodrZovat zasady bezpecného opalovani a také nezapominat na pitny rezim.

Zameéstnani

Pokud byla nemoc zachycena ve fazi casnéjsi a pacient nema zadné zavazné potize, pak mlze
byt Ié¢ba od samého pocatku vedena ambulantné a pacient je schopen normalné pracovat. Je
vSak nutné pocitat s tim, Ze v zacatcich |écby mUze dojit ke vzniku nezddoucich projev( l1écby
nebo ke zméndm v krevnim obrazu, které pak mohou vést k praceneschopnosti. Pokud je
nemoc diagnostikovdna v pokrocilejsi fazi, je Casto zpocdtku nebytné pacienta kratce
hospitalizovat k zaji$téni inicialni 1é¢by a nasledné je na misté pracovni neschopnost. Casem
by se situace méla ustalit a pacient by mél byt schopen vratit se do pracovniho provozu, s
vyjimkou fyzicky ndro¢nych povolani.

Zivotosprava

KdyZz pacient nemd Zadné vyrazné problémy, nemusi se omezovat v Zadnych télesnych
aktivitach, spiSe naopak, pohyb je velice Zadouci. Neni nutno vyrazné ménit stravovaci navyky,
ale doporucujeme jist 5-6 krat denné po malych porcich, s kazdou porci jidla konzumovat
zeleninu a ovoce a jist vyvazené. Nezbytné je dodrZovat pitny rezim s prijmem alespon 2-3 litrd
tekutin denné. Malé mnozstvi alkoholu nevadi, avsak je dulezité zanechat koureni, které je
jednak vyrazné kancerogenni, a také mizZe negativné ovlivnit pribéh IéCby. Dale je vhodné
vyvarovat se béhem uzivani TKI konzumace grapefruitd, sevillskych pomerancu, karamboly a
Cajl z trezalky teckované, nebot mezi pouzivanymi léky a uvedenymi potravinami vznikaji
nezadouci interakce, které mohou negativné ovlivnit pribéh Iécby. V neposledni radé by mél
pacient dbat na spankovou hygienu.
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