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↑ πνιιαπιαζηαζκνύ θπηηάξσλ ηεο κπειηθήο 

ζεηξάο

Δμσκπειηθή αηκνπνίεζε

Πηζαλόηεηα εθηξνπήο ζε θάζε ίλσζεο ηνπ 

κπεινύ θαη θπηηαξνπεληώλ ζην πεξηθεξηθό αίκα

Πηζαλόηεηα εθηξνπήο ζε νμεία ιεπραηκία

Τι είναι τα ΜΥΣ;

Παξνπζία κεηαιιάμεσλ πνπ έρνπλ δξάζε 

ηπξνζηληθήο θηλάζεο θαη νδεγνύλ ζε απώιεηα 

ηνπ θπζηνινγηθνύ ειέγρνπ κε απνηέιεζκα 

αλεμάξηεην από GF πνιιαπιαζηαζκό & 

πιενλέθηεκα επηβίσζεο ησλ πξνγνληθώλ 

κπειηθώλ θπηηάξσλ.

Κοινά χαρακτηριστικά
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Ταμηλόκεζε

1. Υξόληα Μπεινγελήο ιεπραηκία (ΥΜΛ)

2. Αιεζήο πνιπθπηηαξαηκία

3. Ιδηνπαζήο ζξνκβνθπηηαξσζε

4. Πξσηνπαζήο κπεινΐλσζε

5. πζηεκαηηθή καζηνθπηηάξσζε

6. Υξόληα εσζηλνθπιιηθή ιεπραηκία

7. Ομεία κπεινγελήο ιεπραηκία



Bone marrow stem cell

Clonal abnormality

Granulocyte 

precursors

Red cell 

precursors

Megakaryocytes Reactive 

fibrosis

Essential

thrombocytosis

(ET)

Polycythaemia 

rubra vera

(PRV)

Myelofibrosis

AML

Chronic myeloid 

leukaemia

70%

10% 10%

30%



Δηαθνξηθή δηάγλσζε
Υαξαθηεξηζηηθά πνπ δηαθξίλνπλ ηα ΜΤ από ΜΓ, ΜΓ/ΜΤ θαη από ΟΜΛ

Disease BM 

cellularity
% 

marrow 

blasts

Maturation Morphology Haemato

-poiesis
Blood 

counts

Large 

organs

MPD Increased Normal or 

< 10%

Present Normal Effective One or 

more 

myeloid 

increased

Common

MDS Usually 

increased

Normal or 

< 20%

Present Abnormal In-

effective 

Low one 

or more 

cytopenia

Un-

common

MDS/

MPD

Usually 

increased

Normal or 

<20%

Present Abnormal Effective 

or in-

effective

Variable Common

AML Usually 

increased

Increased 

>20%

Minimal Dysplasia 

can be 

present

In-

effective

Variable Un-

common



Φξόληα Μπεινγελήο Λεπραηκία (ΦΜΛ)



Φξόληα Μπεινγελήο Λεπραηκία (ΦΜΛ)

ΦΜΛ

Υπεξπιαζηηθό θισληθό λόζεκα ηνπ αξρέγνλνπ 

πνιπδύλακνπ αηκνπνηεηηθνύ θπηηάξνπ 

Φαξαθηεξηζηηθή θιηληθή πνξεία

Philadelphia chromosome

Μνλαδηθή ρξσκνζσκηθή δηαηαξαρή

Bcr-Abl tyrosine kinase

Η παξνπζία κίαο κόλν κνξηαθήο δηαηαξαρήο νδεγεί 

ζηελ εκθάληζε ηεο λόζνπ



The Philadelphia Chromosome:  t(9;22) Translocation

bcr-abl

Fusion protein

with tyrosine

kinase activity

22

bcr

abl

9 9+

Philadelphia 

chromosome

Ph



p210Bcr-Abl Fusion Protein Tyrosine Kinase

Faderl S. N Engl J Med. 1999;341:169.

Extracellular 

space

Y177

BAP-1 GRB2

Cytoplasm

SH3 SH2 SH1

CBL SHC CRKL



ΦΜΛ: επηδεκηνινγηθά δεδνκέλα

• Δηάκεζε ειηθία: 45 κε 55 έηε

• Η ζπρλόηεηα απμάλεηαη κε ηελ ειηθία

– 12%–30% ησλ αζζελώλ είλαη >60 έηε

• Καηά ηε δηάγλσζε:

– 50% δηαγηγλώζθνληαη ζε ηπραίν εξγαζηεξηαθό 

έιεγρν

– 85% θαηά ηε δηάγλσζε έρνπλ ρξόληα θάζε



Κιηληθή εηθόλα

Ύπνπιε έλαξμε

Αλνξεμία θαη απώιεηα Β

πκπηώκαηα αλαηκίαο

πιελνκεγαιία

Οη αζζελείο κπνξεί λα είλαη αζπκπησκαηηθνί 



ΦΜΛ: γεληθή αίκαηνο

• Λεσκοκσηηάρωζη (WBC: 20,000- >100.000 cells/mL) κε
παξνπζία ασξώηεξσλ κνξθώλ ηεο κπειηθήο ζεηξάο,
κπεινθύηηαξα, κεηακπεινθύηηαξα, βιάζηεο, θαη
εκπύξελα εξπζξά (εηθόλα παξόκνηα κε Μ.Ο.)

• Βαζεοθιλία 2-4%, >7% ζην 10 – 15 % ησλ αζζελώλ

• Ηωζινοθιλία

• Ήπηα πξνο κέηξηα αλαηκία ζπλήζσο νξζόρξσκε
νξζνθπηηαξηθή

• Θρομβοκσηηαρωζη: 500.000–600.000/mm3, έσο 1–2
million/mm3.



Επίρξηζκα πεξηθεξηθνύ αίκαηνο



ΦΜΛ: Μπειόο ησλ νζηώλ

• Μσελόγραμμα

– Τπεξθπηηαξηθόο κπειόο (κείσζε ηνπ ιίπνπο)

– Μπειηθή: εξπζξά ζεηξά: 10:1 to 30:1 (N : 2:1)

– Η πιεηνλόηεηα ησλ θπηηάξσλ είλαη ηα κπεινθύηηαξα, 

βιάζηεο< 10%

– Μεγαθαξπνθύηηαξα απμεκέλα θαη δπζπιαζηηθά

– Αύμεζε ηλώλ ξεηηθνπιίλεο ζην 30-40%

• Βιοψία οζηού: ππεξπιαζία ηεο κπειηθήο ζεηξάο. Μέηξηα

ίλσζε κε ρξώζε ξεηηθνπιίλεο.



ΦΜΛ: κπειόο ησλ νζηώλ



ΦΜΛ: νζηηθή βηνςία



ΦΜΛ: βηνρεκηθόο έιεγρνο

• Αιθαιηθή θσζθαηάζε ιεπθώλ: πνιύ ειαηησκέλε
ή κεδέλ (LAP score).

• Δθζεζεκαζκέλε αύμεζε ηεο B-12–binding
protein (TC-I);

• Γηαηαξαρή ηεο αηκόζηαζεο  ζξνκβνπάζεηα:
παξάηαζε ρξόλνπ ξνήο θαη κείσζε ηεο
ηθαλόηεηαο ζπζζσξεπζεο ησλ ΑΜΠ.

• Τπεξνπξηραηκία θαη αύμεζε ηνπ νπξηθνύ νμένο
ζηα νύξα

• Αύμεζε LDH

• Τπεξηζηακηλαηκία



Κιηληθή πνξεία: θάζεηο ηεο ΦΜΛ

Chronic phase

Median 4–6 years
stabilization

Accelerated phase

Median duration
up to 1 year

Blastic phase (blast crisis)

Median survival
3–6 months
Terminal phase

Advanced phases



ΦΜΛ: εμέιημε

• Χπόνια θάζη

• Επιηασςνόμενη θάζη

• Βλαζηική θάζη

• Επιπλοκέρ

– αναιμία, λοιμώξειρ,

– Αιμοππαγίερ ή θπομβώζειρ (ππιαπιζμόρ),

– Έμθπακηα ζπληνόρ ή πήξη,

– πνεςμονικέρ (πνεςμονική εμβολή, λοιμώξειρ),

– οζηά (οζηικά άλγη, ςπεπαζβεζηιαιμία),

– Νεςπολογικέρ (λεςκόζηαζη, ΑΕΕ),

– μεηαβολικέρ (απθπίηιδα)



ΦΜΛ: επηηαρπλόκελε θάζε

• Δκθαλίδεηαη 3.5–5 έηε κεηά ηελ ρξόληα θάζε

• Υαξαθηεξηζηηθά:

– Κιηληθά

• Απμαλόκελε ζπιελνκεγαιία αλζεθηηθή ζηε ΥΜΘ

• Αλζεθηηθόηεηα ζηε ΥΜΘ

– Δξγαζηεξηαθά

• Βιάζηεο>15% ζην πεξηθεξηθό αίκα

• Βιάζηεο & πξνκπεινθύηηαξα > 30% ζην πεξ. αίκα

• Βαζεόθηια > 20% ζην πεξ. αίκα

• Θξνκβνπελία

• Κπηηαξνγελεηηθή θισληθή εμέιημε



ΦΜΛ: βιαζηηθή θάζε

• Κξηηήξηα:

– Δηθόλα νμείαο ιεπραηκίαο

– Βιάζηεο > 30% ζηνλ κπειό

– 2/3 ΟΜΛ θαη 1/3 ΟΛΛ

– Δπηβίσζε: 9 κήλεο vs 3 κήλεο (ΟΛΛ vs ΟΜΛ)



Τερληθέο αλαδήηεζεο BCR-ABL

• Κιαζζηθή θπηηαξνγελεηηθή αλάιπζε (G-banding)

• Fluorescece in situu hybridisation (FISH)

• Polymerase chain reaction (PCR)

• Reverse transcriptase – PCR (RT-PCR)

• Real-time quantitative PCR (RQ-PCR) for BCR-ABL
mRNA

• Υξεζηκόηεηα:

– Γηάγλσζε θαη ΓΓ

– Παξαθνινύζεζε ηεο απνηειεζκαηηθόηεηαο ηεο 
ζεξαπείαο

– Αλαδήηεζε ΜRD



Δηάγλσζε ΦΜΛ

Karyotyping in CML

1) Allows for the diagnosis of CML

2) Requires a bone marrow aspirate for optimal

metaphases

3) Allows for evaluation of clonal evolution as well

as additional chromosomal abnormalities in

the non-Ph+ clones

4) Occasional cryptic and complex karyotypes

can result in the missed identification of the

t(9;22)

Demonstrating the presence of the t(9;22) or its gene product is 

absolutely essential in diagnosing a patient with CML



Δηάγλσζε ΦΜΛ

Fluorescence in-situ hybridization

(FISH) in CML:

1) Allows for the diagnosis of CML

2) Does not require a bone marrow aspirate for 

optimal results

3) Allows for the identification of  potential

duplications of the Ph chromosome 

4) Allows for the identification of the loss of the 

der (9) chromsome

5) Allows for the identification of cryptic 

translocations involving Bcr-Abl

Bcr- Ch 22

Abl – Ch 9

Bcr-Abl Fusion



ΦΜΛ: πξόγλσζε

• Αξλεηηθνί πξνγλσζηηθνί παξάγνληεο:

– Ηιηθία

– πκπησκαηηθή λόζνο θαηά ηε δηάγλσζε

– Καθή θαηάζηαζε ηθαλόηεηαο (PS)

– Ηπαηνκεγαιία, ζπιελνκεγαιία

– αλαηκία

– Θξνκβνπελία /ζξνκβνθπηηαξσζε,

– Βαζενθηιία ή ίλσζε ΜΟ



ΦΜΛ: πξόγλσζε (Sokal Score)

(+)/0(t) = Exp 0,0116 (Age - 43,4) + 0,0345 
(spleen - 7,51)+ 0,188 (Pt/700)2 - 0,563 + 

0,0887 (blasts - 2,10)

Score Median survival Survival at 48 mons

– IS = < 0,8 60 months 62%

– IS = 0,8 - 1,2 44 months 43%

– IS = >1,2 32 months 33%



Mechanism of Action of STI571 (Glivec)

Goldman JM. Lancet. 2000;355:1031-1032.

Bcr-Abl

ATP

Substrate

STI571

Y = Tyrosine

P = Phosphate

Bcr-Abl

Substrate

P
P
P

P



Αιεζήο πνιπθπηηαξαηκία (PV)



P
o

ly
c

y
th

e
m

ia

Πνιπθπηηαξαηκία: νξηζκόο

Ο όξνο πνιπθπηηαξαηκία ππνλνεί ηελ αύμεζε

όισλ ησλ αηκνπνηεηηθώλ θπηηάξσλ. Ωζηόζν,

ζπλήζσο ρξεζηκνπνηείηαη θπξίσο γηα λα

πεξηγξάςεη ηελ αύμεζε ησλ εξπζξώλ

αηκνζθαηξίσλ απνθιεηζηηθά ή ζε ζπλδπαζκό

κε άπμεζε ησλ WBC θαη ησλ ΑΜΠ.



Η αύμεζε ησλ RBC ζπλνδεύεηαη από αύμεζε 

ηεο Hb & ηνπ Ht.

Δάλ ν MCV είλαη ειαηησκέλνο ε αύμεζε ηεο Hb 

θαη ηνπ Ht είλαη ζρεηηθά κηθξόηεξε από ηελ 

αύμεζε ηνπ απόιπηνπ αξηζκνύ ησλ RBC.
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Πνιπθπηηαξαηκία - Εξπζξνθπηηάξσζε

Απόιπηε Σρεηηθή

10 Πνιπθπηηαξαηκία

PV

20 Πνιπθπηηαξαηκία

Ιζηηθή ππνμία ιόγσ

 παξαγσγήο EPO 

Πλεπκνληθέο παζήζεηο

Καξδηαγγεηαθά λνζήκαηα

Νεθξηθή λόζνο

Δηακνλή ζε κεγάιν πςόκεηξν

Αθπδάησζε

Απώιεηα πιάζκαηνο-

εγθαύκαηα

Καπληζηέο

“stress polycythaemia”
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Αιεζήο πνιπθπηηαξαηκία

(Polycythemia vera)

Υξόλην ΜΤ, εμειηζζόκελν,  κε ηάζηκν λόζεκα

↑ παξαγσγή από ηνλ ΜΟ εξπζξώλ, νπδεηεξνθίισλ 

θαη αηκνπεηαιίσλ.

Η αύμεζε ηεο κάδαο ησλ RBC είλαη ππεύζπλε γηα 

ηελ πιεηνλόηεηα ησλ ζπκπησκάησλ
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Παζνθπζηνινγία

Δλεξγνπνηεηηθέο ζεκεηαθέο  κεηαιιάμεηο ζην 

γνλίδην ηεο ηπξνζπληθήο θηλάζεο JAK2

(>95%)

πλερήο ελεξγνπνίεζε JAK2 ζεκαηνδόηεζεο

Αλεμάξηεηνο από Epo & GF

πνιιαπιαζηαζκόο αηκνπνηεηηθώλ θπηηάξσλ.

Τπεξπιαζία πξνγνληθώλ 

αηκνπνηεηηθώλ θπηηάξσλ ζην ΜΟ

++++ παξαγσγή θπηηάξσλ θαη ησλ 

3 αηκνπνηεηηθώλ ζεηξώλ. 
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↑ νιηθήο κάδα RBC 

↑ αξηζκόο RBC/L αίκαηνο

Απόιπηε ↑ ζπλνιηθνύ όγθνπ αίκαηνο

Ο απμεκέλνο όγθνο αίκαηνο ζπλνδεύεηαη θπξίσο 

από δηαζηνιή ησλ ηξηρνεηδώλ



↑↑ Ht 

↑↑ γινηόηεηαο ηνπ αίκαηνο

Μείσζε ηεο ξνήο ηνπ αίκαηνο (ρακειέο πηέζεηο 

ζην θιεβηθό δίθηπν, δηάηαζε) 

Θξνκβνθπηηάξσζε, δπζιεηηνπξγία ΑΜΠ

Θξνκβώζεηο 

& Αηκνξξαγίεο

Πιεζσξηθό πξνζσπείν

Κπάλσζε

Κεθαιαιγία & εκβνέο

ώησλ

πκπηώκαηα από ην 

ΓΔ

Κλεζκόο 

DVT,

ΟΔΜ, ΑΔΔ
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Δπηβξάδπλζε ηεο ξνήο ηνπ αίκαηνο

↑ζπγθόιιεζεο ΑΜΠ

Απμεκέλν θπηηαξηθό

turnover

Τπεξνπξηραηκία & 

αξζξίηηδα





Αιεζήο πνιπθπηηαξαηκία

θιηληθή εηθόλα

• Ηπαηνζπιελνκεγαιία

• Δξπζξνκειαιγία

– Απμεκέλε ζεξκνθξαζία 

δέξκαηνο

– Αίζζεκα θάπζνπ

– Δξπζξόηεηα

Liver

30%

Spleen

75%

Erythromelalgia



Αιεζήο πνιπθπηηαξαηκία

Εξγαζηεξηαθά

• Γεληθή αίκαηνο

– Hb/ Ht

– WBC in 45%

– Plts in 65%

– Basophilia

•  Οπξηθνύ νμένο θαη B12

•  LAP score

• Υακειά επίπεδα Δpo

• Αλεύξεζε ηεο κεηάιιαμεο JAK2 V617F (> 95%)
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Επίρξηζκα πεξ. αίκαηνο

 Παζνινγηθά κεγάια ΑΜΠ

 Βαζενθηιία

Hb: 14-28 gm/dl

PCV:   ≥ 60%

TC: 12,000-500,000 cells/cumm

ΑΜΠ: 500,000 cells/cumm

ΣΚΔ: ρακειή πνιύ ζπρλά

Γεληθή αίκαηνο



Αιεζήο πνιπθπηηαξαηκία: Δηάγλσζε

• Απνθιεηζκόο δεπηεξνπαζνύο 

πνιπθπηηαξαηκίαο 

• Κιηληθή εηθόλα

• Δπίπεδα Epo

• Αλίρλεπζε κεηάιιαμεο JAK-2 



Ιλσηηθή θάζε PV

 (15-20%)

 Κιηληθά θαη εξγαζηεξηαθά επξήκαηα αλάπηπμεο 

κπεινΐλσζεο. 

 Παξνπζία ίλσζεο ζην ΜΟ

 ++ εμσκπειηθήο αηκνπνίεζεο

PBF

Δηθόλα ιεπθνεξπζξνβιαζηηθήο  

αληίδξαζεο
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PV - ζεξαπεία

• Αθαηκάμεηο

• Μπεινθαηαζηαιηηθά θάξκαθα

– Τδξνμπνπξία

– Αιθπιηνύληεο παξάγνληεο (κπνπζνπιθάλε)

• Ιληεξθεξόλε α



Ιδηνπαζήο ζξνκβνθπηηάξσζε (ΙΘ)



Ιδηνπαζήο ζξνκβνθπηηάξσζε (ΙΘ)

E
T

ρεηίδεηαη κε παξνπζία ελεξγνπνηεηηθώλ ζεκεηαθώλ 

κεηαιιάμεσλ ζηα γνλίδηα JAK2, MPL ή CARL με 

αποηέλεζμα ζςνεσή ενεπγοποίηζη οδών μεηαβίβαζηρ 

ζήμαηορ, ανεξάπηηηα από ηη θπομβοποιηηίνη

Τπεξπαξαγσγή ΑΜΠ

Γηαηαξαρή ζηε ιεηηνπξγηθόηεηα ησλ ΑΜΠ

Γηαθξίλεηαη από ηελ PV & ΙΜ βάζε ηεο 

απνπζίαο 

πνιπθπηηαξαηκίαο & ίλσζεο ΜΟ
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Ιδηνπαζήο ζξνκβνθπηηάξσζε:
θιηληθή εηθόλα

1. Θξνκβσηηθά επεηζόδηα (δηαιείπνπζα ή κόληκε απόθξαμε ησλ 

κηθξώλ αηκνθόξσλ αγγείσλ)

 παξνδηθό ΑΔΔ, θαη απόθξαμε νθζαικηθήο θιέβαο

 πεξηθεξηθέο αξηεξηαθέο ζξνκβώζεηο ζπλνδεύνληαη κε 

«εξπζξνκειαιγία» (δηαιείπσλ επώδπλν εξύζεκα θαη 

αθξνθπάλσζε)

2. Αηκνξξαγηθή δηάζεζε: αηκνξξαγία κεηά από ρεηξνπξγείν θαη 

ζπνξαδηθή αηκνξξαγία αλώηεξνπ ΓΔ (θπξίσο ζε ρνξήγεζε ΜΑΦ)

3. πιελνκεγαιία: 20-50% ησλ αζζελώλ

4. Ηπαηνκεγαιία: ζπάληα
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• Θξνκβνθπηηάξσζε (ζηνπο πεξηζζόηεξνπο αζζελείο ηα 

ΑΜΠ>1000 G/l)

• Παξνπζία γηγαληηαίσλ θαη αλώκαισλ ΑΜΠ ζην πεξ. αίκα

• Λεπθνθπηηάξσζε, ζπλήζσο < 20G/l

• Οπδεηεξνθηιία κε ήπηα ζηξνθή πξνο ηα αξηζηεξά 

(ζπλήζσο κέρξη κπεινθύηηαξα

• Διαθξά εσζηλνθηιία θαη βαζενθηιία

• Δθζεζεκαζκέλε ππεξπιαζία ΜΚ ζην ΜΟ

Ιδηνπαζήο ζξνκβνθπηηάξσζε:
εξγαζηεξηαθά επξήκαηα



E
T

PBF
Αλώκαια γηγαληηαία 

ΑΜΠ



E
T

ΜΟ
Μεηξίσο απμεκέλε 

θπηηαξνβξίζεηα

MK +++, αλώκαιεο 

γηαγαληηαίεο κνξθέο

Διαθξά ελαπόζεζε ηλώλ 

ξεηηθνπιίλεο

Απνπζία ίλσζεο



ΙΘ: Δηαγλσζηηθά θξηηήξηα

→ Diagnosis of essential thrombocythemia requires meeting all four major criteria ←

Teferri et al. Leukemia (2008) 22, 14–22

2008 WHO Diagnostic Criteria for Essential 

Thrombocytosis

1. Platelet count > 450,000

2. Megakaryocytic proliferation with large, mature morphology and 

with little granulocytic or erythroid expansion

3. Not meeting WHO criteria for CML, PV, PMF, MDS or other 

myeloid neoplasm

4. Demonstration of the JAK2V617F or other clonal marker or lack

of evidence of a secondary (reactive thrombocytosis)



ΙΘ: Δηάγλσζε

• Κξηηήξηα απνθιεηζκνύ

– Όρη εηθόλα PV

– Όρη εηθόλα ΥΜΛ

– Όρη εηθόλα ΙΜ

– Όρη εηθόλα ΜΓ

– Όρη εηθόλα αληηδξαζηηθήο ζξνκβνθπηηάξσζεο
» Αηκνξξαγία

» Σξαύκα

» Μεηά ρεηξνπξγείν

» Υξόληα ζηδεξνπελία

» Καθνήζεηεο

» Υξόληα ινίκσμε

» Ρεπκαηνινγηθά λνζήκαηα

» πιελεθηνκή



ΙΘ: θιηληθή πνξεία

Οη πεξηζζόηεξνη αζζελείο αλακέλεηαη λα έρνπλ θπζηνινγηθό 
γηα ηελ ειηθία ηνπο πξνζδόθηκν επηβίσζεο.

Οη ζεκαληηθόηεξνη θίλδπλνη όπσο θαη ζηελ PV, είλαη ηα 
ζξνκβσηηθά επεηζόδηα θαη ε εθηξνπή ηεο λόζνπ:

▪ Ο θίλδπλνο ζηα 15-έηε είλαη: 

▪ ζξόκβσζε - 17% 

▪ θισληθή εμέιημε ζε ΙΜ (4%) ή ζε ΟΜΛ (2%)

Παξάγνληεο θηλδύλνπ γηα ζξόκβσζε:

▪ ειηθία ≥ 60

▪ πξνεγνύκελε ζξόκβσζε

▪ κεγάιν δηάζηεκα κε ΑΜΠ > 1,000,000



Ιδηνπαζήο Μπεινΐλσζε (ΙΜ)



Ιδηνπαζήο Μπεινΐλσζε
M

F

Ηιηθησκέλνη (>60 έηε)

Ο όξνο κπεινΐλσζε ρξεζηκνπνηείηαη γηα λα 

πξηγξάςεη ηελ ίλσζε θαη ηελ ελαπόζεζε ηλώλ 

θνιιαγόλνπ ζην ΜΟ.

Καηαζηνιή ηεο αηκνπνίεζεο

Κπηηαξνπελίεο ζην πεξηθεξηθό αίκα

Δθηεηακέλε λενπιαζκαηηθή εμσκπειηθή 

αηκνπνίεζε



Τύπνη
M

F

Δεπηεξνπαζήο

 Σνμηθή δξάζε ρεκηθώλ ή αθηηλνβνιίαο

 TB 

 Νενπιάζκαηα

 Λέκθσκα Hodgkin 

 Λεπραηκία/ ΜΓ

Πξσηνπαζήο

Μπεινϋπεξπιαζηηθό λενπιαζκαηηθό λόζεκα 

πνπ ζρεηίδεηαη κε ηελ PV θαη ηελ ΙΘ.

(Syn. Μσελοζκλήρσνζη, μσελοειδής 

μεηαπλαζία)



M
F

Παζνθπζηνινγία

Δλεξγνπνηεηηθέο ζεκεηαθέο κεηαιιάμεηο ζηα 

γνλίδηα JAK 2 & MPL

Νενπιαζκαηηθά MK εθθξίλνπλ PDGF & TGFβ

Αύμεζε ηλνβιαζηώλ

Δλαπόζεζε θνιιαγόλνπ

Αγγεηνγέλεζε

Η ίλσζε αληηθαζηζηά ηηο 

παξαγσγηθέο πεξηνρέο ηνπ ΜΟ

Αλεπάξθεηα ΜΟ

Κπθινθνξνύληα αξρέγνλα αηκνπνηεηηθά θύηηαξα

(stem cells) εγθαζίζηαληαη ζε εμσκπειηθά όξγαλα

Δμσκπειηθή αηκνπνίεζε



M
F

Η εμσκπειηθή αηκνπνίεζε νδεγεί ζε 

νξγαλνκεγαιία

Καηαζηνιή ΜΟ

Μεηξίνπ πξνο ζνβαξνύ βαζκνύ 

θπηηαξνπελίεο



Λεπθνεξπζξνβιαζηηθή 

εηθόλα κε έληνλε 

αληζνθπηηάξσζε θαη 

πνηθηινθπηηάξσζε

WBC & ΑΜΠ N/↑/↓

Παλθπηηαξνπελία

Επίρξηζκα πεξηθεξηθνύ αίκαηνο

M
F



Μπειόο ησλ Οζηώλ
M

F

Αύμεζε ηλνβιαζηώλ

Γηάρπηε αύμεζε ηλώλ 

ξεηηθνπιίλεο

Δλαπόζεζε θνιιαγόλνπ

Πάρπλζε νζηηθώλ 

δνθίδσλ  θαηαζηξνθή 

ησλ θνηινηήησλ ηνπ ΜΟ.



Ιδηνπαζήο Μπεινΐλσζε

• Ύποςλη έναπξη κςπίωρ ζε 
ηλικιωμένοςρ

– αζςμπηωμαηική (15% - 30%)

– Σοβαπή κόπωζη

• Σπληνομεγαλία-
εκζεζημαζμένη

• Ηπαηομεγαλία

• Υπεπμεηαβολικό ζύνδπομο

– Απώλεια ΣΒ, πςπεηόρ, νςκηεπινέρ 
εθιδπώζειρ

• Αιμοππαγική διάθεζη

• Οζηικά άλγη

• Οςπική απθπίηιδα

• Εκηποπή ζε ΟΜΛ ζηο 10-20% 
ηων πεπιπηώζεων



ΙΜ – Δηαγλσζηηθά θξηηήξηα

→ Diagnosis of primary myelofibrosis (PMF) requires meeting all three major criteria and two minor criteria ←

Teferri et al. Leukemia (2008) 22, 14–22

2008 WHO Diagnostic Criteria for Primary Myelofibrosis

Major:

1. Megakaryocytic proliferation and atypia with either reticulin or collagen fibrosis

or

If no fibrosis, mekakaryocytic expansion must be assn. w/increased BM 

cellularity

2. Does not meet WHO criteria for CML, PV, MDS, or other myeloid neoplasm

3. Demonstration of the JAK2 V617F mutation or other clonal marker

or

no other evidence of a reactive marrow fibrosis

Minor:

1. Leukoerythroblastosis (immature RBCs and WBCs in the PB)

2. Increased LDH

3. Anemia

4. splenomegaly



ΙΜ- θιηληθή πνξεία

 Καηά ηην εξέλιξη ηηρ ίνωζηρ οι κςηηαποπενίερ επιδεινώνονηαι και οι 

αζθενείρ έσοςν ανάγκη μεηαγγίζεων.

▪ επιδείνωζη ζςμπηωμάηων λόγο ηηρ εξωμςελική αιμοποίηζηρ (αύξηζη 

ζπληνομεγαλίαρκαι Β ζςμπηώμαηα)

 Σπανιόηεπα εξέλιξη ζε ΟΜΛ (~ 4%)

▪ κλωνική εξέλιξη ζςσνή

▪ επιπλέον γενεηικέρ βλάβερ ςπεύθςνερ για ηην εξέλιξη ηηρ νόζος

 3εηήρ επιβίωζη πεπίπος 52%



ΙΜ –πξνγλσζηηθή ζηαδηνπνίεζε

Mayo Scoring System

(pts age < 60)

Score Median Survival

0 173 mo

1 61 mo

≥ 2 26 mo

Risk Factors: Hemoglobin <10 g/dL

White blood cell count <4000/κl or >30,000/ κl 

Absolute monocyte count >1000 κL 

Platelet count <100,000/ κL 

Transplant Scoring System

(pts age < 55)

Score Median Survival

0 or 1 15 yrs

≥ 2 3 yrs

Risk factors: Hemoglobin <10 g/dL 

‘B’ symptoms present (eg, fever, NS, weight loss) 

Circulating blasts >1 percent 

Elliott et al. Leuk Res. 2007;31(11):1503-9. Dupriez et al. Blood 1996 Aug 1;88(3):1013-8. 
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ΙΜ- πξόγλσζε

- Γηάκεζε επηβίσζε: 3,5 κε 5,5 έηε

- Αηηίεο ζαλάηνπ: ινηκώμεηο, ζξνκβναηκνξξαγηθά

επεηζόδηα, θαξδηαθή αλεπάξθεηα θαη ΟΜΛ

- ΟΜΛ εκθαλίδεηαη ζε πνζνζηό πεξίπνπ 20% 

ησλ αζζελώλ θαηά ηε 1ε 10εηία από ηε 

δηάγλσζε.



Ευχαριστώ


