Leukämie : bösartige Erkrankung der weißen Blutkörperchen durch klonale Proliferation unreifer hämatopoetischer Stammzellen

Chronisch-myeloische Leukämie:

· starke Vermehrung aller granulopoetischen Zellen im Knochenmark, Blut u. mehreren  Organen (Hepatosplenomegalie); Thromboseneigung

· path. Linksverschiebung

· Nachweis eines erniedrigten alkalischen Leukozytenphosphataseindex u. des Philadelphia-Chromosom in allen myeloischen Zellen

· Behandlung mit Zytostatika (z.B Busulfan) u. Interferon, zusätl. Allopurinol

· Krankheitsdauer 2-3 Jahre

Chronisch-lymphatische L.:

· Erkr. des höheren Lebensalters

· Häufig symmetrische Lymphknotenschwellung, Hepato- u. Splenomegalie inkonstant, Hautinfilteration selten; Vermehrung der kleinen Lymphozyten, zahlreiche Gumprecht-Schatten; überwiegend B-Lymphozyten mit funkt. Defekt (Antikörpermangelsyndrom, Autoimmunkrankheiten)

· Protrahierter (langsam ansteigend) Verlauf

· Subleukämische Formen sind schwierig vom lymphozytären Lyphosarkom zu differenzieren

Akute lymphatische Leukämie

· Lymphoblastenleukämie des Kindesalter (80 %) 

· Zytochem. PAS positiv

· 4 Typen

Akute myeloische Leukämie

· hierzu zählen Myeloblasten- u. Promyelozytenleukämie (Peroxidasetyp), monozytäre  (unsp. Esterasetyp)u. myelomonozytäre Leukämie (Peroxidase-Esterase-Mischtyp) sowie Erythroleukämie 

· Auerstäbe

· Vork. Überwiegend im Erwachsenenalter

Haarzell-Leukämie

· syn. Lymphozytisches Lymphom; malignes Lymphom niedriger Malignität, das klin. durch Splenomegalie, Panzytopenie u. Vork. monnukleärer Zellen (wahrscheinl. B-Lymphozyten) mit schlanken „haarförmigen“ Zytoplasmafortsätzen im peripheren Blut gekennzeichnet

· nicht so gut von der akuten Leukämie unterscheidbar

Gumprecht-Schatten

· Reste zerstörter kernhaltiger Zellen im Blutausstrich, bes. zahlreich bei chronisch-lymphatischer, aber auch bei akuter Leukämie, in geringer Zahl in jedem Ausstich

Fragmentozyten

· Schistozyten

· Kleine, unregelmäßig geformte Erythrozyten od. Erythrozytenbruchstücke

· Vork.: z.B. bei Thalassämie u. mechanisch bedingten Anämien

Philadelphia-chromosom

· kleines akrozentrisches Chromosom der G-Gruppe, das durch reziproke Translation zw. Chromosom 9 u. 22 entstanden ist ( Fusionsgen

Hiatus leukämikus

· „Lücke“ der Granulopoese mit Auftreten v. a. von Blasten u. segmentkernigen Granulozyten bei Fehlen der dazwischen liegenden Reifungsstufen

· Vorkommen: bei akuter Leukämie

Polycythaemia rubra vera (Morbus Vaquez-Osler)

· idiopath. Myeloproliferatives Syndrom mit Vermehrung der Erythro-, Thrombo- u. Granulopoese

· im KM zahlreich gr. Megakaryozytenformen, im im Blut Vermehrung der Ery, Erhöhung des Hämatokrits u. des HB-Gehaltes, Leukozytose u. Thrombozytose

· Leukozytenphosphatase erhöht

Osteomyelofibrose
· syn. Osteomyelosklerose

· myeloische Metaplasie; myeloproliferatives Syndrom mit Fibrose u. Sklerose des KMs u. extramedullärer Blutbildung 

MCV = Hämatokrit/Ery

· Mikrozytäre Anämie (MCV < 80fl); Störung der Hämoglobinbildung

· Anisozytose: Vorhandensein unterschiedl. Großer Ery im Blutausstrich

· Poikilozytose: Vielgestaltigkeit der Ery, z.B. Birnen-, Keulenform usw.

· Anulozytose: ringförmige Ery

· Target-Zellen: dünne hypochrome Ery mit erhöter osmot. Resistenz u. abnormer Hämoglobinverteilung im Zentrum u. Randbereich mit dazwischenliegendem blassen Ring

MCH = Hämoglobinkonzentration/Ery

MCHC = Hämoglobinkonzentration/Hämatokrit

Aplastische Anämie

· durch Verminderung des blutbildenden KMs hervorgerufenen Panzytopenie (starke Verminderung der Blutzellen aller Systeme) mit normochromer Anämie inf. Störung der Stammzellproliferation

Thalassämie: autosomal-rezessiv erbl. Hämolytische Anämie, die bei Homozygotie der Anlage einen schweren Verlauf (T. major) nimmt u. bei heterozygoten Merkmalsträgern in einer milden Form (T. minor) auftritt

Thalassaemia minor

· gesteigerte Hämolyse mit meist leichter hypochromer Anämie, z.T. kompensierte Hämolyse, häufig geringe Splenomegalie

Thalassaemia major

· schwere chron. Hämolytische Anämie mit Hepatosplenomegalie, Bürstenschädel u. Wachstumsverzögerung; im Blutausstrich Anisozytose, Hypochromie der Ery, basophil punktierte Ery, Targetzellen u. Normoblasten, erhöhte osmotische Resistenz der Ery

Färberische Darstellung von Retikolyzyten: Brilliantkresylblau-Lösung
Färberische Darstellung von Monozyten: tauben-graues Zytoplasma

PAS-Reaktion

· glykogenhaltige Bestandteile der Zellen angefärbt( Rotfärbung

Plasmazytom

· Kahler-Krankheit

· Monoklonale Gammopathie; von einem Zellklon ausgehende Plasmazellvermehrung im KM mit Produktion von pathol. Immunglobulinen ohne Antikörperfunktion

Sezary-Syndrom

· seltenes, meist bei älteren Menschen auftretendes kutanes T-Zell-Lymphom unbekannter Ätiol. Mit chron. Verlauf 

· generalisierte Erythrodermie mit Pigmentierungsneigung, Lymphadenophathie, Alopezie, entzündl. Ödematöse Infiltration der Gesichtshaut (ähnlich einer Facies leona)

· Lutzner-Zellen:

· kleine (diploide) od. größere (tetraploide) lymphoide Zellen mit wenig Zytoplasma, relativ großem eingebuchtetem od. zerebroide Kern, intrazytoplasmatischen PAS-positiven Granula u. für T-Lymphozyten charakterist. Oberflächenantigenen

Pautrier´ sche Mikroabzesse: Ansammlung von T-Lymphozyten in der Epidermis bei Mykosis fungoides

Supravitalfärbung: Anfärbung von nach Lösung aus dem Zellverband noch lebenden Zellen

Sphärozyten: Erythrozyten, die im Vregleich zu den normalen flachen Ery eine kugelige Form Aufweisen; Fehlen der normalen Delle u. Vreminderung der osmot. Resistenz

Pelger-Huet Anomalie

· autosomal erbliche Kernanomalie der Leukozyten (Neutrophilenanomalie) mit Mindersegmentierung der reifen Granulozyten ohne klin. Krankheitswert

May-Hegglin-Anomalie
· autosomal-dominant erbl. Thrombopathie u. –penie mit spindel- od. schlierenförmigen Plasmaeinschlüssen (basophil) in neutrophilen Granulozyten (Döhle-Körperchen)

· Thrombozyten sind bes. groß u. abnorm geformt

Chediak-Higashi-Syndrom

· seltene, autosomal-rezessive erbl. Stoffwechselanomalie mit Störungen der Hautpigmentierung u. der zellulären Immunität

Alder-Reilly-Anomalie

· Anomalie der Leukozyten bei Störung des Stoffwechsels der Glykosaminoglykane; auffallend große, dunkel od. rötl. Gefärbte Granula in neutrophilen Granulozyten, aber auch Monozyten u. Lymphozyten

Kostmann-Syndrom

· infantile Agranulozytose; autosomal-rezessiv erbliche, sich früh manifestierende hochgradige Granulozytopenie mit auftreten akuter, lebensbedrohl. Infektionen

· Ther.: Substitution mit Granulozytenwachstumsfaktor CSF

Hämoblastosen: Oberbegriff für bösartige Erkr. des blutbildenden Systems ohne Bildung solider Tumoren; v.a. Leukämie

Felty-Syndrom

· Sonderform der rheumatoiden Arthritis bei langjährigen progressivem Verlauf

· Sympt.: Trias aus 1. seropositiver rheumatoider Arthritis, 2. Splenomegalie, 3. Leukopenie (Granulozytopenie, <2000/µl)

Panarteritis: Entz. Aller Schichten der art. Gefäßwand

Sarkoidose: system. Granulomatöse Erkr. mit verstärkter zellulärer Immunaktivität in den betroffenen Organen; Manifestation immer in intrathorakalen Lymphknoten, zu über 90% auch in der Lunge; extrathorakal v.a. in der Leber, Milz, peripheren Lymphknoten, Augen, Herz, Haut, NS, Knochen, Speichel- u. Tränendrüsen, Tonsillen, Darm u. Nieren 

Howell-Jolly Körperchen

· meist einzelner kleiner Kernrest in Erythrozyten 

· Vork.: nach Splenektomie, bei hämolyt. U. megaloblat. Anämien

Doehle-Körperchen

· ovale, 1-3µm große, basophile, blasenartige Gebilde im Zytoplasma d. neutrophilen Granulozyten

· Vork. Bei schweren Infekten (bes. Scharlach) u. May-Hegglin-Anomalie

FAB-Klassifikation

· French-American-British-Klassifikation

· Einteilung der akuten Leukämien u. der myelodysplastischen Syndrome nach morphol. Kriterien

Agranulozytose

· maligne od. perniziöse Neutropenie; u.U. innerh. Von Stunden sich entwickelnde, allergisch bedingte od allmählich einsetzende, toxische Granulozytopenie mit schweren Krankheitssymptomen

· häufig durch best. Medikamente verursachte Allergie vom zyrotoxisch. Typ od dosisabhängige tox. Keimschädigung

· segmentkernige Neutrophile 70-80 %

Cabot-Ringe

· seltene, bei schweren Anämien auftretende ring- od. schleifenförmige, bei Giemsa-Färbung rotviolette Gebilde in Ery; vermutl. Reste der Kernmembran

Heinz-Innenkörperchen:

· Ehrlich-Körper, in Fry vorhandenes, oxidativ denaturiertes Hämoglobin 

Drepanozytose: syn. Sichelzellanämie

Erythropoese: 

Proerythroblast, basophiler Erythroblast, polychromatischer Erythroblast, pyknotischer Erythroblast, Retikulozyt (kernlose Vorstufe), reifer Erythrozyt  

Normoblasten: kernhaltige Vorstufen d. Ery

Granulopoese:

Meyloblast, Promyelozyt, Myelozyt, Metamyelozyt, Stabkerniger Granulozyt, Segmentkerniger Granulozyt, Basophiler Granulozyt, Eosinophiler Granulozyt

Lymphatisches System:

Lymphoblast, Lymphozyt, groß granulierter Lymphozyt, Zentrozyt, Monozytoider Lymphozyt, Plasmazelle

Monozyten:

Promonozyt, Monozyt, Makrophage

Thrombopoese:

Megakaryoblasten, Megakaryoblast mit beginnender Plättchenbildung, Megakaryozyt, vier Megakaryozyten, Thrombozyt

Virozyten: syn Lymphoidzellen

· atypische Lymphozyten, mittelgroße Zellen mit aufgelockertem Kern u. blauem Protoplasma, Vorstufen der Plasmazellen

