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WHO

Splenic marginal zone lymphoma
Nodal marginal zone B-cell lymphoma

Extranodal marginal zone B-cell

lymphoma of mucosa-associated lymfoid
tissue (MALT)



Nodalny lymféom marginalnej zony

Velmi zriedkavy

Vylucit pritomnost nepoznaného MALT lymfomu
Cytogenetika +3, +7, +18




Stratégia liecby

Neexistuju specialne doporucenia
Principy liecby FL a SLL/CLL

Progndza horsia ako SLMZ, MALT
alebo FL

L okalizované stadia
Radioterapia



Pokrocilé stadia
Watch and wait1-?2

Chlorambucil, CFA
Purinove analogy
Rituximab

VSeobecne rituximab + polychemoterapial-?4

Bendamustin (MZL 9, MALT 7 rituximab-

refraktérni ORR 78%, CR 11%, PR 67%, mPFS
9,3 m)3

1.Thieblemont C ASH 2005; 2. Kahl B, Yang D ASH 2008; 3. Kahl BS et al
Cancer 2010; 116: 106-114; 4.Rummel MJ et al JCO 23: 3383-3389



Nodalny lymfom marginalnej zony
a celkové prezivanie pred rituximabom

L----‘

Time-to-Progression

Median OS 9,1roka; median TTP 3,8roka
Berger F et al. Blood 2000; 95: 1950-1956



Kombinovana chemoterapia

R-CVP
R-CHOP

Rituximab + fludarabin (ORR 83%, CR
52%1)

Bortezomib + rituximab? (11p, ORR 50,
resp 67%)

1.Brown JR et al. Blood 2007; 110:Abstrakt 1358;
2.\Vos S et al JCO 2010; 27: 5023-5030



Splenicky lymfom marginalnej zony

Dosledna diferencialna diagndza (napr
CD 5- ,CLL*, HCL, MCL)

Cytogenetika del 7q, tris 3
Fenotypizacia
Serolégie (HCV — liecba hepatitidy)

Splenektomia
IPI sporna prognosticka sila



Splenicky lymfédm marginalnej zony:
celkové prezivanie

5a 10 rocné OS 72% a 65%; CCS 76% a 70%

Arcaini L et al. Blood 2006; Vol 107, No 12: 4643-49



Splenicky lymfédm marginalnej zony:
prognosticke faktory

Rizikove faktory OS:
Hemoglobin < 120
Albumin < 35
LD > norma

Time (yaars)

Low risk (0 faktorov): 5 rocné CCS 88%
Intermediate risk (1 faktor): 73%
High risk (2-3 faktory): 50%

CCS cause specific survival



Watch and wait

Indikacie:
Asymptomaticky pacienti
'ahka splenomegalia, iba lymfocytoza
Nesmie byt tazka cytopénia

Bez priznakov hyperviskozneho syndromu
pri IgM paraproteinémii

Asi 25%pacientov
Median casu do 1.liecby 3 roky?

Thieblemont C et al. Clin Lymphoma 2002; 3:41-47



Splenektomia

Indikaciel:
V ramci diagnostiky
Symptomaticka splenomegalia
Cytopéenia

Vyhoda — diagnosticky aj terapeuticky vykon vo v€asnom
Stadiu

Zlepsenie vykonnostného stavu pacienta + Uprava
hematologickych parametrov

Prevencia OPSI — profylaxia + oCkovanie
Asi 75% pacientov
Median Casu do progresie 30-36 mesiacov (5rokovl)

1.Thieblemont C et al. Clin Lymphoma 2002; 3:41-47



Indikacie lieCby

Symptomaticky pacienti — nevhodni na
operaciu

Progresia po splenektomii (progresia infiltracie
v kostnej dreni)

Po splenektomii — rizikoveé faktory: 1LD, B-
symptomatoldgia, pritomnost velkych buniek > 20%,
histologické znamky transformacie do DLBCL,
autoimunne fenomeény (AIHA, AITP, ziskana
koagulopatia)



Chemoterapia - monoterapia

Alkylacné latky — chlorambucil, CFA (+-

prednison pri autoimunnych fenoménoch) <<
purinové analogy?

Fludarabin, pentostatin >> kladribin?

Rituximab?

1.Franco V et al. Blood 2003; 101: 2464-2472;
2. Kalpadakis C et al. Ann Oncol 2008; 19 abstr 367;



Kombinovana chemoterapia

R-CVP?!

R-CHOP (histologicky potvrdené alebo klinicky
agresivny priebeh, pri nemoznosti
histologizacie 10-20%pacientov)?-3

FCR2:3

Bendamustin + rituximab

1. Arcaini L et al. Clin Lymphoma 4: 250-252, 2004;
2.Thieblemont C ASH 2005; 3. Kahl B, Yang D ASH 2008
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Dakujem za pozornos
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