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   ς σ  σ  σ  σ ς ς ς σ ς σ ς ς ς  . , σ   σ  σ σ ς ς ς σ ς, ς σ ς ς, ς σ ς σ ς  σ ώ    ς  ς σ ς     ,  σ       σ  σ σ σ  ς ς   σ  ς ς ς,  σ   σ   σ ώ / ώ      ώ  σ ώ .  
        σ     σ ώ   ώ   σ σ ς σ   , σ  ς σ σ ς ς σ ς ς ς ς.     ώ      σ  σ   σ σ   σ    σ    σ σ   σ ώ   σ ,     σ σ  σ  σ σ  ς σ   σ ,       σ     ώ   σ .  
  σ   σ ώ   ώ   σ σ  σ ς σ σ ς  σ  σ ώ   σ ς   ς   σ , σ    σ  σ  σ  .    
 ώ ς σ ς   σ      ς ς  σ       ς ς   σ   σ   ς ς,     σ ς   (big data)    σ  σ ώ   ς ς.  
 σ   σ ς σ   σ ,   σ   σ  ς    σ   . 

 

 

 

ώ ς ς ς ς  ς ς ς ς   σ  ς ς ς,  σ   σ ώ / ώ      ώ  σ ώ  
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Ο Ο Α Ο Ο  Α Ω Η

Α ι ή ίσ η
- ιά ση

1

ιά ση σύ φ α 
Α  Κ ι ι ά ι ή ια

 Πα α ι ι ές άσ ις
 α ία ί ησης

Σ ά ιο Νόσο

ι ό η α α ι ή 
Α ή  ATC4 ή ATC5)

ο ι ό ιάσ η α ο  έ ι 
α σο αβ ί ια η  

α ί ηση / 
α α ιο ό ηση

2

α ί ηση
Πα ά οι έ βασης ια η  α ί ηση

οτ ι ό ο οσοτι ο οιη έ ο α ίο ια τη   
•Α οτί ηση της έ βασης
•Α τα ό ιση στη α ω ή

• οια ι ι ά ο έ α α αιτού ται ί τ ς
• οια α α ι ι ά ο έ α α αιτού ται ί τ ς

Π ο ι ό ς ο ές ια η  σ έ ιση ης 
θ α ι ής α ι ώ ισης  βάση α 

ο έ α έ βασης α α ό ισης

     ώ  ώ     
  

  σ   ώ  σ   ώ  σ σ ώ  σ  σ  σ / σ  

  σ   ώ  σ   ώ  σ σ ώ  σ     σ / σ   σ    ς ς,  σ , σ   σ ς     σ  σ  σ , ς ς,  ς   ,  σ   ς/ σ / ς ς. 
 , σ  σ   ώ  σ , σ  σ  σ  ς: 

  σ     σ  σ    ς,  σ   ς   ώ  
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   Ph(-) 

Ϋ    
 

 

  ϋ σ  σ    ς ς   ώ  ώ      σ  σ     ς ς    ώ  σ ώ  σ     σ   ώ  ώ  ώ  ς σ    σ ώ .  ώ   σ        William Dameshek   σ  ϋ σ  σ     ,        ΐ σ        , ς    σ  σ  ς.  σ σ   σ   σ    ώ σ  ώ   σ   σ  σ     σ ς ς σ ς   ώ  σ ώ  ς.    σώ ς Philadelphia  ς ς   ,      σ , σ    σ  ς . 
  σ ς σ  σ  ς ς ς  ώ     ,  2005,  ς σ ς  ώ  , ς σ ς ς JAK2V617F, σ ς σ  σ  σ   σ ώ     σ  σ      .   ς  σ  ώ    JAK2, σ     ς ς c-MPL ,  ς ΐ ς  σ  , ς CALR , σ  σ     σ ώ     ς σ   .  
  σ     Philadelphia ώ , σ ώ  ϋ σ ώ  σ   ς       σ , σ ώ  ς, ς ς ς,   σ , σ  σ ,  σ    σ  σ  ϊ σ      OM .   σ ώ  ώ   σ  , ς  σ  , σ   ς   σ   ς    σ   σ  JAK ,  σ  σ ς σ     , σ ς , σ   .  
  σ    ώ     σ    σ       ς    σ    σ  σ    .          σ ώς  σ ,      ς ς, ς σ σ σ ς σ ς, ς ς σ σ ώ  σ ,  σ ώ  ς σ ς  ς σ ς σ  ,    σ  ς σ ς σ   ς ς σ σ ς ώ  ώ  .  
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TA  Ϋ    . . . 

2016 

 

ϋ σ  σ    ς  , BCR-ABL    ς   ς   ς ΐ σ   

ϊ ωτ  / ώ η φ ση  
δη η / ωτ  φ ση     σ  ,  ς  ϋ σ  σ  MYN ,  

 

σ σ / ϋ σ  σ  /         Ά   ς   , BCR-ABL   σ σ / ϋ σ  σ   ς σ σ ς  σ  /M N-RS-T) σ σ / ϋ σ  σ  M /MYN ,  

 

   σ   σ   ς   

PDGFR , PDGFR ,  FGFR      PCM1-JAK2  σ      PDGFR   σ      PDGFR   σ      FGFR1   : /  σ     PCM1-JAK2 

 

σ σ    ς  σ  σ  Ph- MYN )  .  σ σ   Cutaneous Mastocytosis-CM ) 

2. σ  σ σ   Systemic Mastocytosis - SM ) 

a .  σ  σ σ   Indolent Systemic Mastocytosis - ISM )  

b . σ  σ  σ σ    Smoldering Systemic Mastocytosis- SSM )  

c . σ  σ σ   σ   σ   Systemic 

Mastocytosis with an Associated Hematological Neoplasm, SM - AHN )  

d .  σ  σ σ    Aggressive Systemic Mastocytosis - ASM )  

e . σ    Mast Cell Leukemia - MCL )  . σ  σ   Mast Cell Sarcoma - MCS ) 

 

 

 

 

 



Ι Η Ο Ι Η Ο Α Α Α ΙΑ  ΑΙ Α Ο Ο ΙΑ  11 

 

Ph(-) MYN  11 

 

   WHO 2016    Ph(-   

ς   

  

1. Hgb >16.5 g/dL ς , Hgb > 16.0 g/dL ς   Hct > % ς  Hct >48% ς     ώ > % ς σ ς σ  ς ς  .         σ ς  σ     ώ  σ ώ      

3. σ  ς ς JAK2V617F  ς ς   JAK       
Έ σσ     EPO  

 σ  ς    σ        ,    
ώ     σσ ς    σ   Hgb >18.5 g/dL 

ς , Hgb > 18.0 g/dL ς  +     +  σσ   

 

ς    

  .   PLT > × ⁹/L    σ     σ  .   σ  ς ς ς σ ς,    ώ   ς σ  σ  ς ώ ς  ς ς  ς σ  σ  ς ώ ς ς  σ     ώ  ώ    . 
3. A σ ς , ,     σ ς σ     ς σ ς  . . σ  ς ς JAK2V617F   CALR  MPL 

Έ σσ     σ    ς  ,   σ   , σ ς ώ  ς σ ς σ ς 

 σ  ς    σ        ,    
ώ     σσ ς  

 

ϊ  ς ΐ σ   ϊ    

  .       , σ  σ σ   σ   > ,  σ    ,  σ  ς ώ ς σ ς  σ  σ  ς ς σ ς 

2. A σ ς , ,     σ ς σ     ς σ ς   . σ   JAK2, CALR,  MPL ,  ,   σ  ς, σ      σ ς  σ ς σ ς  

σσ      .    σ  σ σ  

2.WBC>11x ⁹/L 

3. σ  .  LDH 

 σ  ς ϊ ς    σ        
σ  σ   σσ ς  σ   ς σ ς 
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 ς ΐ σ    ) 

  .    ς   , σ  σ σ   σ        σ  ς /   

2. A σ ς , ,     σ ς σ     ς σ ς   . σ   JAK2, CALR,  MPL ,  ,   σ  ς, σ      σ ς  σ ς σ ς  

σσ   .    σ  σ σ  

2. WBC > 11 x ⁹/L .  σ  .  LDH . σ  σ  

 σ  ς ς    σ        
σ  σ   σσ ς  σ   ς σ ς 

 

 

ϊ σ      -  M  

  •   σ     • σ    σ ώ    –   σ   –     –   σ   –4 ) 

σ       σ      •   ώ  ς  σ ς  ς   σ    • σ  σ  •   σ   σ    .   σ    σ  σ ς    • σ  σ     ς: ώ  ς > % σ   ς,  ώ ς,    > . °C) 

 

ϊ σ      -  M  

  •   σ     • σ    σ ώ    –   σ   –     –   σ   –4 ) 

σ       σ      •    ώσ  Hgb    g/dL   • σ  σ  •   σ   σ    .   σ    σ  σ ς    •   LDH  • σ  σ     ς: ώ  ς > % σ   ς,  ώ ς,    > . °C) 
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1 . WBC > 25 x ⁹/L  +  > %  WBC                                                 ,     < %  WBC  σ ς                                                                                                             
M  <  x ⁹/L σ  σ  σ σ ς ς ώ ς σ ς . ς ς  σ ώ  ώ ς σ    σ  σ  σ ς < %      

3. A σ ς , ,    σ     ς σ ς   . σ   PDGFRA, PDGFRB, FGFR ,     PCM1-

JAK2 . σ  ς ς CSF3R T618I  ς ς CSF3R                                        σ  ς ς → σ σ ς σ ς ς , σ ς  σ ς ς σ ς ς  σ  ς  σ    σ   ς ς σ ς. 
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      – 

-     

     

1.  ς  σ   ς 

2. ς ς ς ς  ς ς  ς σ ς – 

 

3. ς σ ς  

4.  EPO  

5. Io ς ς ς   C 

6. ς ς ,  ,    ς  vWD [ σ    von Willebrand (VWFA   ς Von Willebrand  σ  σ σ  VWF:RCo  ] σ  σ  ς σ ς  
7. ς ς  ϊ ς ς σ ς . . , CRP .  

8. ς   σ    σ      

9.   ς 

10.  ώ ς 

11.  ς – σ ς – ώ  

12.  ς 

13. ς  σ ς ς     ς ς 
Wilms,  ς, σ  ς, ς ώ , ς ,  , , ώ  ς ς  

14.  - σ    ώσ    

15.      ς  ς σ ς     ± FISH 

16.  σ  BCR-ABL   σ  ς ς ς 

17. PCR  ς  σ  ς JAK2V617F →   σ ς ς:  
a. ς  ς MPL    CALR  ς ς ς  ς ϊ σ ς 

b. ς  ς   JAK   ς ς ς 

18. HLA – σ  σ  σ  ς σ ς   ϊ σ   
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K INI       – 

-     

     

 

  

1.  

2.  

3. ς σ ώ  σ  [   σ   σ σ ς σ ς σ  MPN Symptom Assessment form (MPN-SAF) ] 

4.  σ   - σ  

 

      

1. σ  ώ  σ  

2. σ  ώ  σ  

3. ς    σ   . . σ ,  σ , σ     

4. σ  σ  

5. σ  ώ   σ ς σ ς 

6. σ  ώ  σ  

7.   
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  ELN 2011,    IWG-

MRT / ELN 2013 

ς σ  Hct < % ς ς  PLT <  x ⁹/L  WBC  x ⁹/L   σ  ς ς - σ ς   σ  σ  σ   σ    σ  ς ς, σ ς,      ς  σ                                                                                                      , σ  σ ς ς  σ  ς σ ς  σ ς  >  

 σ  σ ς     ώ     σ   σ   σ  σ   

 

ς σ  σ       ς ς  ς σ ς 

ς σ  σ  -  ,    

 

 ς / σ ς σ  HU σ  σ ς    ELN •    σ  ct < %    ς ς, σ  σ  σ  σ  HU 

2gr 

  •   σ   . . PLT >  × ⁹/L  WBC >  × ⁹/L     ς ς  HU, σ  σ  σ  σ  gr 

 •  σ  σ ς ς σ ς >  .       %  σ    ς σ   σ   σ    σ     ς ς  HU σ  σ  σ  σ  gr 

 • NEUT < ,  × ⁹/L  PLT  <  × ⁹/L  Hgb < 10gr/dL      σ  HU      ς  ς ς  ς σ ς 

 • σ  ώ  σ     ς σ ς  ς ς σ ς   HU, ς ς ώσ ς, σ ώ     σ σ ,   ς σ   σ  ς 
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   ELN 2011, 

   IWG-MRT / ELN 2013 

ς σ  

 PLT   x ⁹/L  WBC   x ⁹/L  σ  σ ς σ ς 

 σ  ς ς  σ ς   σ  

 σ  σ  σ    σ  ς ς,  σ ς         ς  σ                                                           
  , σ  ς σ ς  σ  σ ς  >  

 σ  

 σ ς      ς σ ς                                             
 σ   σ  σ   

ς σ   σ       ς  ς σ ς      
ς σ  σ  , -  ,    

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Ι Η Ο Ι Η Ο Α Α Α ΙΑ  ΑΙ Α Ο Ο ΙΑ  21 

 

Ph(-) MYN  21 

 

    Ϊ  

 
 IPSS σ    σ ) 

     
 

 

 >65   

WBC (x ⁹/L  >25  0 

Hgb (gr/dL) <10 -1 1 σ ς  ς %   -2 2 σ  σ ώ       

 

 DIPSS σ    σ  

 1 

 

    
 

 

 >65    WBC x ⁹/L  >25   0 

Hgb (gr/dL)  <10 -1 1-2 σ ς . ς %    -2 3-4 σ  σ ώ      5-6 

 

 DIPSS-PLUS σ    σ  

     
 

 

 >65   WBC x ⁹/L  >25  0 

Hgb (gr/dL) <10 -1 1 σ ς . ς 
% 

 -2 2-3 

σ  σ ώ  

   >3 

Plt x ⁹/L   <100    σ     ς ς   ς ς   σ ς 
+8, -7/7q-, i(17q), -5/5q-, 12p-, 

inv(3), 11q  /  σ ς ς 
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  σ ς ς  σ σ , σ    ς 

 σ  σ  σ  G-CSF σ  σ ς  σ  ς ς ς σ ς   
  σ  IFN σ    , ώς   σ  , ς  

ς σ       

  σ σ  σ ς σ  MPN-SAF TSS  ς ς ς σ ς   ς σ ώ  :  σ , σ  σ σ ς, σ  ώ  σ , ,  ώ ς, σ ς, σ  ,  σ , ώ  ς, ς. σ     % σ    σ  σ  

    σ  σ  A  → σ  IFN  ς ώς   ϊσ ώ , ώ  σ  σ ς σ ς  ς  PUVA 

(psolaren + ultraviolet A) 
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      RUXOLITINIB 

  

 

    ruxolitinib σ  σ   mg BID 

    ruxolitinib ς ς ς ώ  PLT 

  X ⁹/L - <  X ⁹/L →  mg BID 

  X ⁹/L -  X ⁹/L →  mg BID  
 >  X ⁹/L →  mg BID 

  –   

 σ  σ ς  σ σ      mg BID  σ ς σ ς  mg BID   PLT <100 x ⁹/L   mg BID  PLT > 100 x ⁹/L,  ς ς σ ς > %  σ   σ ς  CT  MRI > %  ς σ    σ  > %  σ ς ς PLT ς >  x ⁹/L  ς NEUT ς > .  x ⁹/L 

    σ ς σ ς  σ  ς  ώ  

  

  ς  ς → σ  σ ς, σ ,     ς σ  σ  ώ  ς 

  ς     → σ  σ ς  
  ώ   → σ  ώ σ  

  ς ς  CrCl <60 mL/min  /  ς σ ς  ς PLT 50-150 X ⁹/L → σ  σ ς  
    σ ς σ ς  σ  ς ς →  /  σ     ruxolitinib  

  ς ς σ ς ς →  

 ς σ ς  ς  ώ ς  ruxolitinib →   σ   σ  σ  ς  ς ς     →   σ    ς  ς  ς 
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    σ ς   σ  ,   . .,    ς [LMWH],   σ ς   σ   ς σ ς ς ς . . American College of Chest Physicians 

(ACCP) Guidelines.   ς ς ς    σ    ,   σ ς      σ  σ ς  σ   ς ς ς ς 
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 Ϋ     

  
 σ ς   σ      σ    ς  σ   σ   ς ς ς σ ς  

  ς ς ς   

    σ           

 ς     <  σ  

 ς ς  ς  ς  ς ς     σ ς 

    σ  ς 

 σ     σ     , σ  σ ς ς PLT ˃  x ⁹/L  

 

σ  σ ς   ς  σ  ς   ς  σ ς -100mg   σ     ς    σ  σ ς ς   ς     σ ς ς 

 σ ς  –  ς      ς      ς  ς   ς  -  ώ ς   , ς     σ ς σ ς σ σ ς 

 

σ    

  σ  σ ς ς →  (interferon alfa-2b, 

peginterferon alfa-2a, and peginterferon alfa-2b)   ς  ς 

 

σ  σ   σ    ς σ ς Hct < % σ  σ ς   

 

σ ς     ς, σ ς, ς    ς  ς   σ  ς ς ς   
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Ph (-) : X ς σ  σώ ς Philadelphia  : σ ς σ ς ς 

BCR/ABL1 : Breakpoint Cluster Region/ Abelson tyrosine-protein kinase 1 Hgb : A σ  Hct : A ς 

JAK : Janus kinase  : σ   EPO :  PLT : A  

CALR : Calreticulin 

MPL : MyeloProliferative Leukemia protein 

WBC :  σ  

LDH :  σ  

vWD : N σ ς von Willebrand  :  σ ς ώ  σ  

CRP : C-Reactive Protein 

FISH : Fluorescent In Situ Hybridization 

PCR : Polymerase Chain Reaction 

HLA : Human Leukocyte Antigen  :  ς  

ELN : European LeukemiaNet 

IWG-MRT:International Working Group - Myeloproliferative Neoplasms Research-

Treatment HU : Y  IFN : I ς  Interferon-a2b, Peginterferon-a2a, Peginterferon-a2b) NEUT : O   : σ σ  σ  

IPSS : International Prognostic Scoring System 

DIPSS : Dynamic International Prognostic Scoring System  : σ ς  ώ  

G-CSF : Granulocyte Colony Stimulating Factor 

BID : ς σ ς  : σ ς ς 
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