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SOUHRN

Mírka H, Ohlídalová K, Ferda J, Vokurka 

S, Schützová M, Mukenšnabl P, Fakan F, 

Pužman P. Extramedulární hematopoeza 

s dominujícím postižením ledvin

Cíl. Extramedulární hematopoeza je kom-

penzatorní mechanizmus provázející stavy 

spojené s insuficiencí krvetvorby. Nejčas-

těji vzniká u chronických anémií (např. 

talasémie) a při myelofibróze. Méně častý 

je její vznik při nádorové infiltraci kostní 

dřeně nebo jejím toxickém či radiačním 

poškození. 

Metoda. Kazuistika demonstruje nálezy 

při vyšetření ultrasonografií a výpočetní 

tomografií u vzácného případu nemocné 

s myelofibrózou a extramedulární hemato-

poezou postihující ledviny. V diskuzi jsou 

navíc uvedeny projevy onemocnění na dal-

ších orgánech a možné obrazy při vyšetře-

ní magnetickou rezonancí.

Závěr. Projevy extramedulární hemato-

poezy jsou nespecifické a mohou imitovat 

mnoho závažnějších onemocnění. Při vy-

šetření zobrazovacími metodami je na ni 

třeba pomýšlet při výskytu nálezů diskuto-

vaných ve sdělení ve spojitosti s chronický-

mi anémiemi, nebo procesy destruujícím 

kostní dřeň. K potvrzení diagnózy je nutné 

histologické vyšetření.

Klíčová slova: extramedulární hemato-

poeza, helikální výpočetní tomografie, 

myelofibróza, ultra sonografie. 

SUMMARY

Mírka H, Ohlídalová K, Ferda J, Vokurka 

S, Schützová M, Mukenšnabl P, Fakan F, 

Pužman P. Extramedullary hematopoie-

sis with predominant renal involvement

Aim. Extramedullary hematopoiesis is 

a compensatory mechanism associated 

with bone marrow insufficiency. Most 

commonly it can be observed in chronic 

anemias (e.g. thalassemia) and myelofibro-

sis. Less frequently it may occur in malig-

nant infiltration and toxic or radiation da-

mage to the bone marrow. 

Method. Our case study demonstrates ul-

trasound and computed tomography fin-

dings in an unusual case of extramedullary 

hematopoiesis involving kidneys in a pati-

ent with myelofibrosis. Findings in other 

organs and magnetic resonance features of 

this rare condition are also discussed.

Conclusion. Imaging findings in extrame-

dullary hematopoiesis are usualy non-spe-

cific and may mimic more serious diseases. 

Ultrasound, computed tomography, and 

magnetic resonance findings discussed in 

this paper in patients with chronic anemias 

or pathologic processes destructing bone 

marrow evoke suspition of this condition 

but final diagnosis necessitates histologic 

verification. 

Key words: extramedullary hematopoiesis, 

helical computed tomography, myelofibro-

sis, ultrasonography. 
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Obr. 1. Ultrasonografie – příčný řez levou ledvinou, 
sinus je vyplněný hyperechogenními hmotami 
vyklenujícími se navenek
Fig. 1. Ultrasonography – transverse image of the 
left kidney, sinus is filled with hyperechogenic mass 
extending outwards.

Obr. 2. Ultrasonografie – sagitální řez slezinou, zvět-
šení orgánu se dvěma hyperechogenními ložisky
Fig. 2. Ultrasonography – sagittal image of the spleen. 
Splenomegaly with two hyperechogenic lesions.

Obr. 3. Ultrasonografie – šikmý řez oblastí porta 
hepatis, zvětšené uzliny (šipky)
Fig. 3. Ultrasonography – oblique image of porta 
hepatis, enlarged lymph nodes (arrows).

Obr. 4. Výpočetní tomografie, rekonstrukce hrudní-
ku v koronární rovině – patologické masy v para-
vertebrálním prostoru vpravo, pravostranný fluido-
thorax
Fig. 4. Computed tomography, coronal reformatted 
image of the thorax – pathologic masses in the right 
paravertebral space, effusion in the right pleural 
cavity.

Obr. 2

Obr. 3

Obr. 4

ÚVOD

Extramedulární hematopoeza je kompenzatorní mecha-

nizmus provázející stavy spojené s insuficiencí krvetvorné 

kostní dřeně. Vzniká u nemocných s chronickými anémie-

mi (nejčastěji je popisována u talasémie), kdy krvetvorná 

kostní dřeň nestačí kompenzovat zvýšené nároky na pro-

dukci červených krvinek (1, 2). Příčinou jejího vzniku mo-

hou být rovněž procesy, které kostní dřeň přímo destruují. 

Nejčastěji je to myelofibróza, vzácněji nádorová infiltrace 

a toxické nebo radiační poškození (3–5). Infiltráty jsou ob-

vykle mikroskopické. Makroskopické léze, které je možno 

detekovat pomocí zobrazovacích metod, jsou vzácnější (4). 

Typicky se extramedulární krvetvorná tkáň objevuje v ját-

rech, slezině, uzlinách a paraspinálních oblastech media-

stina. Dalšími místy jejího výskytu jsou retroperitoneum, 

tymus, ledviny, nadledviny, centrální nervový systém, gast-

rointestinální trakt, ovaria, kůže, peritoneum, plíce a pleura 

(3, 6, 7). Kazuistika demonstruje vzácný případ nemocné 

s myelofibrózou a extramedulární hematopoezou postihují-

cí dominantně ledviny.

KAZUISTIKA

Třiasedmdesátiletá nemocná byla od května roku 2000 dis-

penzarizovaná na hematoonkologickém oddělení pro blíže 

neklasifikovatelné myeloproliferační onemocnění s myelo-

fibrózou. V anamnéze měla dále ischemickou chorobu sr-

deční, arteriální hypertenzi, diabetes mellitus 2. typu a chro-

nickou renální insuficienci. Tři roky byla bez subjektivních 

obtíží. V roce 2003 došlo k rozvoji ascitu a lymfadenome-

Obr. 1
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galie. Pacientka byla v listopadu přijata na lůžkové oddělení 

k přešetření a vyloučení maligního původu obtíží. V té době 

bylo kromě základních laboratorních vyšetření realizováno 

ultrasonografické vyšetření břicha, výpočetní tomografie 

(CT) hrudníku a břicha, trepanobiopsie z lopaty kosti kyčel-

ní, excize uzliny z axily a cytologické vyšetření ascitu. 

V laboratorním nálezu byly známky renální insuficien ce 

(urea – 15 mmol/l, kreatinin 166 μmol/l, kalium 5,4 mmol/l), 

hyperurikémie (513 μmol/l), anémie (2,56 · 1012/l), leukocy-

tózy (23 · 109/l) a trombocytopenie (78 · 109/l). 

Ultrasonografické vyšetření (na přístroji GE Logiq 700 

Expert series) zjistilo vyplnění obou ledvinných sinů homo-

genními hyperechogenními masami, bez známek infiltrace 

parenchymu a bez dilatace dutého systému (obr. 1). V kali-

chopánvičkovém systému pravé ledviny byla prokázána ne-

velká litiáza. Dále byla zjištěna hepatomegalie, splenomegalie 

s vícečetnými drobnými hyperechogenními ložisky (obr. 2), 

zvětšení retroperitoneálních uzlin (obr. 3) a větší množství 

ascitu. CT vyšetření (přístroj Siemens Somatom Sensation 

16, 120 kV, 120 mAs, kolimace 16 × 0,75 mm, pitch 1,5, rot. 

perioda 0,5 s, s kontrastní látkou p.o. a i.v.) prokázalo v ob-

lasti hrudníku oboustranný fluidothorax (větší vpravo) a ne-

příliš rozsáhlé homogenně enhancující měkkotkáňové masy 

v paravertebrálním prostoru vpravo (obr. 4). 

V oblasti břicha byl nález ve shodě s ultrazvukovým vy-

šetřením. Byly zjištěny hypodenzní patologické masy v obou 

ledvinných sinech, nefrolitiáza vpravo, hepatomegalie, sple-

nomegalie s vícečetnými drobnými hypodenzními ložisky, 

zvětšené retroperitoneální uzliny a ascites (obr. 5a–5c). Za-

chycený skelet byl difuzně sklerotický (obr. 6). Na základě 

obou výše uvedených vyšetření bylo vysloveno podezření na 

extramedulární hematopoezu při myelofibróze. V diferenci-

álně diagnostické rozvaze byla ještě zvažována možnost ge-

neralizace maligního nádorového onemocnění. 

Histologický nález v kostní dřeni odpovídal primárnímu 

myeloproliferativnímu onemocnění s myelofibrózou. Připo-

mínal chronickou myeloidní leukémii, nebyly však zjištěny 

chromozomální aberace. V uzlině byla prokázána extrame-

dulární granulopoeza. Cytologie ascitu zjistila přítomnost 

erytrocytů a lymfocytů. Při žádném z těchto vyšetření neby-

ly nalezeny maligní elementy, což podporovalo souvislost so-

nografických a CT nálezů s výše uvedeným hematologickým 

onemocněním. Nemocná byla v dobrém stavu propuštěna 

do domácího ošetřování se symptomatickou terapií.

K další hospitalizaci přišla v říjnu 2004. Důvodem bylo 

výrazné zhoršení celkového stavu a progrese fluidothoraxu 

a ascitu. V laboratorním nálezu progredovaly známky renál-

ní insuficience (urea 22,7 mmol/s, kreatinin – 300 μmol/l, 

kalium – 5,9 mmol/l). Hladina kyseliny močové byla nižší 

než při poslední hospitalizaci (333 μmol/l). Kromě hladiny 

trombocytů byly lepší i hodnoty krevního obrazu (erytro-

cyty – 3,2 . 1012/l, leukocyty – 6,6 . 109/l, trombocyty – 64 

. 109/l). Při kontrolním ultrazvukovém a CT vyšetření bylo 

zjištěno zvětšení již známého postižení ledvin a sleziny, vý-

Obr. 5. Výpočetní tomografie, rekonstrukce břicha 
v koronární rovině
A – zvětšené retroperitoneální uzliny, hepatomegalie, asci-
tes; B, C – hepatomegalie, splenomegalie s několika hypo-
denzními ložisky, patologické masy v ledvinných sinech, 
ascites
Fig. 5. Computed tomography, coronal reformatted 
image of the abdomen 
A – enlarged retroperitoneal lymphnodes, hepatomegaly, 
ascites; B, C – hepatomegaly, splenomegaly with several 
hypodense lesions, pathologic masses in renal sinuses, 
ascites

Obr. 5 A

Obr. 5 B

Obr. 5 C
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potků v pleurálních dutinách a ascitu. Postižení uzlin retro-

peritonea, paravertebrálních měkkých tkání dolní hrudní 

páteře a skeletu bylo stacionární. Při evakuaci fluidotho-

raxu došlo k rozvoji pnemothoraxu, který si vynutil drenáž 

pohrudniční dutiny. Jako komplikace se přidala rozsáhlá 

pravostranná bronchopneumonie. Nemocná byla proto 

přeložena k další léčbě na kliniku tuberkulózy a respirač-

ních nemocí. Další plánovaná invazivní diagnostika neby-

la pro špatný celkový stav možná. Nemocná po 4 týdnech 

hospitalizace zemřela. 

Pitevní nález prokázal blastický zvrat myeloproliferační-

ho onemocnění typu idiopatické myelofibrózy v akutní mye-

loidní leukémii. Bezprostřední příčinou smrti byla katarálně 

hnisavá bronchopneumonie pravé plíce. V infiltrátech v pa-

rapelvickém tuku ledvin byla kromě leukemické infiltrace 

prokázána i ložiska extramedulární hematopoezy obsahující 

buňky všech tří krevních řad (obr. 7). Další popisované ná-

lezy (infiltrace paravertebrálních prostor a ložiska ve slezině) 

nebyly, co se týká možnosti extramedulární hematopoezy, 

blíže histologicky verifikovány. Vzhledem k současnému vý-

skytu s postižením ledvin je pravděpodobné, že byly stejné 

etiologie.

DISKUZE

Mimodřeňová lokalizace krvetvorby je charakteristická pro 

fetální období. Postnatálně se krevní elementy tvoří výhrad-

ně v kostní dřeni. Následkem onemocnění, které způsobí 

insuficienci kostní dřeně, dochází podle současných teorií 

k hematogennímu šíření multipotentních kmenových buněk 

do extramedulárních tkání a orgánů. Vznikají infiltráty tvo-

řené krvetvornou tkání, ve které může docházet k fibrotizaci 

nebo tukové konverzi (8, 9). Vznik paravertebrálních infiltrá-

tů v mediastinu a retroperitoneu je vysvětlován přímou mig-

rací kmenových buněk pod periost obratlů. Vzácněji mohou 

masy krvetvorné tkáně zasahovat i do páteřního kanálu, kde 

způsobují útlak míchy a míšních kořenů (10).

Infiltrace extramedulární hematopoezou může být di-

fuzní nebo ložisková. Při difuzním postižení je při vyšetře-

ní zobrazovacími metodami zjišťováno zvětšení postižené-

ho orgánu. Ložiskové léze mají různý charakter v závislosti 

na obsahu krvetvorné tkáně, vaziva a tuku. Při ultrasono-

grafickém vyšetření jsou aktivní léze spíše hypoechogení. 

Echogenita inaktivních ložisek se zvyšuje v závislosti na 

tukové nebo vazivové přeměně. Mohou napodobovat celou 

řadu nádorových onemocnění (4, 11). Při dopplerovském 

vyšetření nejsou zjišťovány známky patologické vaskulari-

zace. Infiltráty obklopují cévy, ale nechovají se vůči nim in-

filtrativně a nezpůsobují trombózu (4). V nativním CT ob-

raze jsou ložiska hypodenzní. Po aplikaci kontrastní látky 

se aktivní léze vysycují. Enhancement může mít homogenní 

i nehomogenní charakter. V tukově změněných ložiscích se 

objevují záporné denzity (6, 12). Při vyšetření magnetickou 

rezonancí je pro aktivní léze typický nízký signál v T1 i T2 

vážených obrazech (to je dáno přítomností derivátů hemo-

globinu obsahujících železo). V periferii je hyperintenzní 

lem. Pokud dochází k tukové konverzi, signál se v T1 i T2 

vážených obrazech zvyšuje. Chování po aplikaci kontrastní 

látky je obdobné jako při CT vyšetření (9, 12). 

Postižení ledvin patří mezi vzácné projevy tohoto onemoc-

nění. Nejčastěji se infiltráty vyskytují v oblasti sinu, kde se kr-

vetvorná tkáň nachází i ve fetálním období. Méně obvyklé je 

postižení peri- a pararenálních oblastí a ložiska uložená pří-

mo v ledvinném parenchymu. Onemocnění může napodobo-

vat nádory nebo parapelvické cysty. Při oboustranném útlaku 

dutého systému vede k ledvinnému selhání (1, 13–15). 

V případě demonstrované pacientky nás na možnost ex-

tramedulární hematopoezy upozornil nález difuzní sklerózy 

kostní dřeně současně s typickým (i když jen diskrétním) 

postižením paraspinálních oblastí zadního mediastina a sku-

tečnost, že postižení ledvin bylo oboustranně symetrické, 

bez známek infiltrativního chování. Nálezy na játrech, sle-

zině a lymfatických uzlinách, stejně jako pleurální výpotek 

a ascites, byly zcela nespecifické a mohly být způsobeny řa-

dou dalších onemocnění. 

Obr. 6. Výpočetní tomografie, axiální řez v oblasti 
pánve – difuzní skleróza skeletu
Fig. 6. Computed tomography, axial image of the 
pelvis – diffuse osteosclerosis.

Obr. 7. Histologický preparát z peripelvického tuku ledviny – leuke-
mická infiltrace s ložisky extramedulární hematopoezy obsahující-
mi elementy všech krevních řad (v kroužcích)
Fig. 7. Histologic section of peripelvic renal fat – leukemic infiltrati-
on with foci of extramedullary hematopoiesis containing elements 
of all hematopoietic lines (circles)
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Léčba spočívá v náhradě insuficientní krvetvorby trans-

fuzemi. To je ovšem spojeno s rizikem vzniku hemosiderózy. 

Další možností je ozáření postižených oblastí nebo v případě 

expanzivního chování resekční léčba (10). Samotné postižení 

extramedulární hematopoezou není smrtelné. Fatální prů-

běh je obvykle způsoben progresí základního onemocnění, 

nebo komplikacemi. Stejně tomu bylo v demonstrovaném 

případě, kdy došlo k úmrtí na infekční komplikaci akutní 

myeloidní leukémie vzniklé blastickým zvratem myelopro-

liferačního onemocnění.
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ZÁVĚR

Projevy extramedulární hematopoezy jsou nespecifické 

a mohou imitovat mnoho závažnějších onemocnění. Pro 

diagnostiku je rozhodující histologický nález. Při vyšetře-

ní zobrazovacími metodami je na toto onemocnění třeba 

pomýšlet při výskytu výše uvedených obrazů ve spojitosti 

s chronickými anémiemi nebo procesy destruujícím kostní 

dřeň. Demonstrované postižení ledvin patří mezi vzácné ná-

lezy.
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