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HUS
KROONINEN LYMFAATTINEN LEUKEMIA (KLL)

Krooninen lymfoproliferatiivinen sairaus, jossa luuytimeen, perifeeriseen vereen,
Imusolmukkeisiin ja pernaan ker&dntyy klonaalisia toiminnaltaan kypsymattomid

lymfosyyttejd
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EPIDEMIOLOGIAA

yleisin aikuisten leukemia |Gnsimaissa

= 30 % kaikista leukemioista
= 4.1/100 000 (65-v 12.8/100 000)

mediaani-ikd dg-hetkelld 72 v
miehilld yleisempi (1.7:1)
suvullinen alttius (ei periytyva)

L 5-10 %:lla KLL-potilaista

| 1.asteen sukulaisilla 2-7 krt riski
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DIAGNOSTIKKA HUS

leukosytoosi ja lymfosytoosi ja/tai imusolmukesuurentuma
klonaalinen lymfosytoosi (25 x TOE9/I)
perifeerisen veren sively (B-Morfo)
= lymfosytoosi (lymfosyytit pienid, kypsid)
perifeerisen veren immunofenotyypitys (B-LyDiKLL, HusLab 8356)
= CD 19+, CD20+ (heikko), CD23+, CD5+, kappa-tai lambda +)
luuydin (ei valttGmatdn diagnoosiin)
iImusolmukebiopsia
lyhytaikaista alle 3 kk tai vahaistd lymfosytoosia (<5-10 x10E9/l) ei tarvitse tutkia
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HUS

MONOKLONAALINEN B-
LYMFOSYTOOSI(MBL)

Klonaalisten, KLL-immunofenotyypityksen omaavien B-lymfosyyttien m&ard alle
5 X10E9/I

Ei ymfadenopatiaa, B-oireita, organomegaliaa tai sytopenioita
Nn.3-4%:lla yli 40-vuotiaista
13-18%:lla KLL-potilaiden 1.asteen sukulaisilla

Jos klonaalisten B-lymfosyyttien maard on 0,5-4,9 x 10E9/I, etenemisriski
hoitoa vaativaksi KLL:ksi 1-2%/vuosi

Jos klonaalisten B-lymfosyyttien maard on alle 0,5 x 10E9/I, tila etenee harvoin
KLL:Kksi
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KLIININEN KUVA

valtaosa dg-hetkelld oireettomia
5-10 %:lla B-oireita

laihtuminen (yli 10 kg 6 kk aikanq)
kuumeilu, yohikoilu, vasymys
Imusolmukesuurentumat
splenomegalia

hepatomegalia

ihoinfiltraatit
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anemia
L AlHA
trombopenia
L ITP

neutropenia

hypogammaglobulinemia
a infektioherkkyys
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SYTOGENETIKAN TUTKIMUKSET HUS

ei tarvita diagnoosiin, fehdadn ennen hoidon aloitusta, ohjaa hoidon valintaa

G-raita

T kromosomitutkimus, 20 mitootfista solua

L luuydin

L kompleksi karyotyyppi littyy huonoon ennusteeseen
FISH

L fluoresenssi-in-situ-hybridisaatio, 1000 solua

| perifeerinen veri
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HUS

ENNUSTETEKIJAT

Rai/Binet —luokitus
lymfosyyttien kahdentumisaika <é kk
sytogenetiikka
L FISH-markkerit
IgHV-geenin somaattiset hypermutaatiot eli mutaatiostatus

n ei-mutatoitunut —> huono ennuste

TP53 -mutaatiostatus
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HUS

ENNUSTEELLISET FISH-MARKKERIT
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HUS

BINET-LUOKITUS

Stage A

k imusolmukesuurentumia enintGdn kahdella alueella
Stage B

k imusolmukesuurentumia kolmella tai useammalla alueella
Stage C

T anemia ja/tai trombopenia
Oireeton Binet A ja B: watch and wait
Oireinen Binet B ja C: hoidon aloitus
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HOITO

Oireinen KLL-relapsi

[

del(17p) / TP53-mutaatio
TAI

remissio alle 3 vuotta

- R-venetoklaksi

- Venetoklaksi
- R-idelalisibi

- Ibrutinibi / akalabrutinibi

- FIT-potilailla harkitse
allosiirtoa, jos saanut jo yhta
kohdennettua hoitoa
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Remissio vahintaan 3 vuotta

- R-venetoklaksi
- Ibrutinibi / akalabrutinibi

- Kemoimmunoterapia (FCR:n
uusimista ei suositella)

- Venetoklaksi
- R-idelalisibi

HUS




HUS

KLL:N SEURANTA YLEISLAAKARIN VO:LLA

oireettomassa vaiheessa
lab 6-12 kk valein
Pvk, diffi
imusolmukestatus kerran vuodessa
B-oireet, infektiot
= vasymys, lisddntynyt hikoilu, laihntuminen, kuumeilu
= pronkiitti, sinuiitti, pneumoniaq, virusinfektiot, ihoinfektiot
kuvantaminen oireiselle pot:lle
thorax-rtg, vatsan ud
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HUS
MILLOIN LAHETE HEMATOLOGILLE?

dg-vaiheessa

Kliinisen kuvan ja verenkuvan perusteella tarvitaan hoidon aloituksen harkintaa
etenevd tauti:

. leukosytoosin (lymfosytoosin) lisGdntyminen
. oireinen anemia ja/tai frombopenia (AIHA, ITP)
. imusolmukkeiden koon selva kasvu ja/tai madardn lisaddntyminen, kivut

. pernan ja/tai maksan koon selva kasvu, kivut
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