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HCL, HCLv, SMZL

„indolente“ Non-Hodgkin-Lymphome der B-Zell-Reihe

- Milzbeteiligung

- Typischerweise fehlende Lymphknoteninfiltration

- Blut- und Knochenmarkbeteiligung

- Zytopenien

- Lymphomzellen mit „haarigen“ Ausläufern
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WHO-Klassifikation der Lymphome 2016
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Arcaini et al., Blood, 2016 
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Histologie: HCL

Quest &Johnston, Best Practice & Research Clinical Haematology 28 (2015) 
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Zytologie: SMZL

Bild: Prof. H.A. Horst, UKSH, Kiel
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Zytologie: HCLv
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Zytologie: HCLv

Matutes et al., Best Practice & Research Clinical Haematology 28 (2015) 
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Zytologie: HCL, SMZL, HCLv
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Durchflusszytometrie: Dignitätsdiagose

PacB PacO FITC PE PerCP-Cy5.5 PECy7 APC APC-H7

LST CD20/CD4 CD45 λ/CD8 κ/CD56 CD5 CD19 /TCRγ/δ CD3 CD38

Flores J, et al. in van Dongen et al.  Leukemia 2012
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Durchflusszytometrie: Artdiagose

PacB PacO FITC PE PerCP-Cy5.5 PECy7 APC APC-H7

LST CD20/CD4 CD45 λ/CD8 κ/CD56 CD5 CD19 /TCRγ/δ CD3 CD38

2 CD20 CD45 CD23 CD10 CD79b CD19 CD200 CD43

3 CD20 CD45 CD31 LAIR CD11c CD19 IgM CD81

4 CD20 CD45 CD103 CD95 CD22 CD19 CXCR5 CD49d

5 CD20 CD45 CD62L CD39 HLA-DR CD19 CD27

Böttcher S, et al. in van Dongen et al.  Leukemia 2012
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Durchflusszytometrie: Artdiagose
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Durchflusszytometrie: SMZL vs HCL (n = 70)
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Separation power by 1 x 1 comparison (n=399)

CLL DLBCL 

CD10+

DLBCL

CD10-

FL HCL LPL MCL MZL

BL

CLL

DLBCL CD10 +  

DLBCL CD10 -

FL

HCL 

LPL

MCL

No overlap

< 10% of cases overlap

≥ 10% of cases overlap

Böttcher et al., EHA, 2015
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Durchflusszytometrie: HCLv vs HCL

- CD25 und CD123 -

Venkataraman et al., Am J Clin Pathol2011;136:625-630

HCL HCLv
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Tiacci et al., N Engl J Med 2011;364:2305-15
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Tiacci et al., JCO 2017;35:1002-1010

BRAF  V600E bei der Haarzellleukämie
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Tiacci et al., Blood. 2012;119(1):192-195
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Tiacci et al., Blood. 2012;119(1):192-195

Sensitivität und Spezifität von BRAF V600E für HCL

Akarca AU, et al., Br J Haematol 162:848-851, 2013;  Blombery PA, et al., Haematologica 97:780-783, 2012; 

Boyd EM, et al., Br J Haematol 155:609-612,2011; Brown NA, Weigelin HC, Bailey N, et al, Appl

Immunohistochem Mol Morphol 23: 590-600, 2015; Ewalt M, et al, Hematol Oncol 30:190-193, 2012; 

Langabeer SE, et al,  Int J Lab Hematol 34:417-421, 2012; Okada K, et al, Intern Med 54:1397-1402, 2015; 

Rider T, et al., Hematol Oncol 32: 158-161, 2014; Schnittger S, et al., Blood 119: 3151-3154, 2012; Benjamin 

H, et al., Blood, epub, 2017
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Waterfall et al., Nat Genetics 2014;46:8-10

nach Tiacci et al., JCO 2017;35:1002-1010
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(Molekular-)Zytogenetik: HCL, HCLv, SMZL

HCL HCLv SMZL

BRAF V600E > 97% 0% 0%

MAPK1 mut bei IGHV4-34 48% 0%

del (7q) < 10% 15% 30%

nach Tiacci et al., JCO 2017;35:1002-1010
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Diagnose von HCL, HCLv, SMZL

Klinischer Verdacht

Zytologie peripheres Blut

Durchflusszytometrie peripheres Blut

Knochenmarkaspiration + Stanze + FACS KM

Bei HCL oder HCLv: BRAF V600E
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Klinischer Verdacht

Zytologie peripheres Blut

Durchflusszytometrie peripheres Blut

Knochenmarkaspiration + Stanze + FACS KM

Bei HCL oder HCLv: BRAF V600E

Grever et al., Blood. 2017;129(5):553-560
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Treon et al., N Engl J Med 2012;367:826-33


