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Santrauka
Pirminė mielofibrozė yra kraujo liga, kuriai būdingas ne-
kontroliuojamas kamieninių ląstelių dauginimasis kaulų 
čiulpuose.  Viena iš šios ligos komplikacijų yra ekstrame-
dulinė hematopoezė. Tai  procesas, kai kraujo ląstelės ga-
minasi už kaulų čiulpų ribų. Ekstramedulinę hematopoezę 
galima įtarti atlikus radiologinius tyrimus, tačiau diagnozę 
patvirtins biopsija. Straipsnyje pristatomas ekstrameduli-
nės hematopoezės atvejis, kai diagnozei patikslinti buvo 
atlikti radiologiniai ir histologinis tyrimas. 

Įvadas
Pirminė mielofibrozė yra kraujo liga, kuriai būdingas 

nekontroliuojamas kamieninių ląstelių dauginimasis kaulų 
čiulpuose. Dėl nekontroliuojamos ląstelių proliferacijos 
sutrinka kraujodara,  kaulų čiulpuose daugėja jungiamojo 
audinio, vystosi fibrozė. Diagnozė nustatoma atlikus kaulų 
čiulpų biopsiją. Pacientams, sergantiems mielofibroze, dažnai 
nustatoma JAK2, CALR ar MPL mutacijos, tačiau jos nėra bū-
tinos, norint patvirtinti pirminės mielofibrozės diagnozę. Viena 
iš šios ligos komplikacijų yra ekstramedulinė hematopoezė 
[1]. Šiame straipsnyje apžvelgiamas ekstramedulinės hema-
topoezės atvejis, kurio diagnozei buvo naudotas magnetinio 
rezonanso tyrimas (MRT) ir diagnozės patikslinimui atlikta 
kaulų čiulpų biopsija.
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Darbo tikslas – pristatyti klinikinį atvejį, kai mielofibroze 
sergančiam pacientui ekstramedulinė hematopoezė buvo pa-
tvirtinta tik atlikus išsamesnius radiologinius ir histologinį 
tyrimus.

Klinikinis atvejis
72 metų pacientas kreipėsi į Lietuvos sveikatos mokslų 

universito Kauno klinikas dėl padidėjusio nuovargio ir sil-
pnumo.  Iš anamnezės yra žinoma, kad pacientas serga hi-
potiroze, prieš 4 metus buvo atlikta kaulų čiulpų biopsija, 
histologinio tyrimo metu nustatyta mielofibrozės diagnozė. 
Taip pat nustatyta JaK2 geno mutacija. Esant splenomegalijai, 
anemijai, trombocitopenijai, mielofibrozės gydymui pacientui 
paskirtas ruksolitinibas. 

Pacientui buvo atlikta viršutinės pilvo dalies echoskopija, 
kurioje stebima kepenų ir kasos riebalinė infiltracija, inkstų 
ir kasos cistos. Splenomegalija 165x70 mm. Detalesniam iš-
tyrimui atliktas pilvo organų magnetinio rezonanso tyrimas 
(MRT) (1-2 pav.). Vaizdo tyrime matomas presakraliai į ekstra-
medulinės hemopoezės židinius panašių darinių konglomeratas 
iki ~7,0x4,7x14,1cm, prolabuojantis į intervertebrines angas. 
Diagnozės patikslinimui pacientas stacionarizuotas į chirurgi-
jos skyrių konglomerato biopsijai. Histologinio tyrimo išvada: 
ekstramedulinė hemopoezė. Multidisciplininiame konsiliume 
buvo sprendžiama dėl tolimesnės gydymo taktikos. Nuspręsta 
taikyti spindulinę terapiją.

Diskusija
Ekstramedulinė hematopoezė (EMH) yra procesas, kai 

kraujo ląstelės gaminasi už kaulų čiulpų ribų [2]. Skiriami du 
pagrindiniai EMH tipai: ne neoplastinė EMH ir neoplastinė 
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EMH. Ne neoplastinė EMH yra procesas, kai kraujo kūnelių 
pirmtakinės ląstelės pradeda kauptis blužnies raudonojoje 
pulpoje. Ši forma dažniausiai pasireiškia pacientams, sergan-
tiems sunkia anemija. Ne neoplastinė EMH yra norma vaisiui 
ir neišnešiotam kūdikiui. Neoplastinę EMH dažniausiai sukelia 
lėtinė mielofibrozė (kaip aprašytuoju klinikiniu atveju) ir ši 
forma reiškia mielofibrozės antrinį išplitimą. Esant neoplasti-
nei EMH, stebimas didesnis splenomegalijos laipsnis. Simpto-
mus palengvinti dažnai atliekama splenektomija. Pacientams, 
kuriems nustatyta mielofibrozės sukelta blužnies EMH, svarbu 
įsitikinti, ar tai nėra ekstramedulinė blužnies ūminė leukemija 
[3]. EMH dažniausiai pasireiškia kaip besimptomė, tačiau 
kartais gali sukelti vidaus organų padidėjimą, į naviką panašių 
masių formavimąsi ir gyvybei pavojingus simptomus [4]. 
Dažniausiai ekstramedulinė hematopoezė prasideda kepe-
nyse, blužnyje ir limfmazgiuose. Literatūroje nurodytos ir 
kitos EMH lokalizacijos. Tai presakraliniai minkštieji audiniai 
(kaip šiuo klinikiniu atveju) ir kelio sąnario sinovija [5]. EMH 
gali lokalizuotis ir įvairiuose vidaus organuose, tokiuose kaip 
prostata, inkstai, plaučiai, skydliaukė, perikardas [6].  EMH 
gali būti diagnozuojama kaip besimptomė užpakalinio tar-
puplaučio masė [7]. EMH diagnozės nustatymas paremtas 
radiologiniais tyrimais. Dažniausi radiologiniai tyrimai, nau-
dojami EMH diagnozei, yra MRT, kompiuterinė tomografija 
(KT) bei branduolinės medicinos tyrimai su radioaktyviuoju 
techneciu (Tc99m) [8]. Hepatomegalija ir splenomegalija gali 
būti nustatytos ir ultragarsinio tyrimo metu (kaip aprašytuoju 
klinikiniu atveju). Atliktos studijos parodė, kad atlikus MRT ir 
KT, EMH dažniausiai vizualizuojasi kaip daugybinės, riebalų 
turinčios masės, lokalizuotos ašiniame skelete [9]. Svarbu 
pabrėžti, kad dėl netipinių MRT ir KT ypatumų, pacientams, 
sergantiems piktybiniais navikais, EMH gali būti diagnozuota 
kaip navikinės metastazės, o tai lems neteisingą navikinės 
ligos TNM  stadiją bei netinkamą gydymą [10]. EMH galutinė 
diagnozė patvirtinama atlikus biopsiją [6]. Neoplastinės EMH 
gydymas priklauso nuo to, ar pacientas jaučia simptomus, ar 
ne. Jei liga asimptominė, tai rekomenduojamas priešnavikinis 
gydymas citostatikais. Jei pacientas jaučia simptomus, reikėtų 
apsvarstyti radioterapinį ir chirurginį gydymo būdus [10].

Išvados
Šis klinikinis atvejis yra priminimas gydytojams – paci-

entui su diagnozuota mielofibrozės liga nepamiršti neoplasti-
nės EMH diagnozės, kurią įtarus reikėtų atlikti radiologinius 
tyrimus, o galutinei diagnozei patvirtinti atlikti biopsiją. 
Neoplastinės EMH gydymas priklauso nuo to, ar pacientas 
jaučia simptomus ar ne. Jei pacientas jaučia simptomus, rei-
kėtų apsvarstyti radioterapinį ir chirurginį gydymo būdus.
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Summary
Primary myelofibrosis is a blood disease characterized by un-

controlled proliferation of stem cells in the bone marrow. One of 
the complications of this disease is extramedullary hematopoiesis. 
This is the process by which blood cells are produced outside the 
bone marrow. Extramedullary hematopoiesis may be suspected on 
radiological examination, but the diagnosis will be confirmed by 
biopsy. This article presents a  clinical case of an extramedullary 
hematopoiesis  where this disease was made only after more de-
tailed radiological and histological examinations.
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