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MoZnosti lécby myelodysplastického syndromu v roce 2021

Moznosti léecby myelodysplastického syndromu
vroce 2021
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IV. interni hematologicka klinika, LF UK a FN Hradec Kralové

Heterogenni povaha myelodysplastického syndromu (MDS) s sebou pfinasi velmi variabilni chovani onemocnéni s nutnosti
individualizované Ié¢by. Prognéza a l1é¢ba pacientl zavisi na stanoveném IPSS (International Prognostic Scoring System)
a jeho revidované formy IPSS-R, které ndm MDS pacienty rozdéli do skupiny nizsiho a vyssiho rizika. Cilem |é¢by pacient(
nizsiho rizika je ovlivnéni cytopenie, pfedevsim anémie. U nemocnych vyssiho rizika MDS se Ié¢bou snazime oddalit pro-
gresi onemocnéni a zlepsit preziti nemocnych. Alogenni transplantace krvetvornych kmenovych bunék (HSCT) predstavuje
jedinou kurativni metodu lé¢by MDS, aviak vzhledem k véku a komorbiditam pacientl je proveditelna velmi zfidka.
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Treatment strategies for myelodysplastic syndrome in 2021

The heterogeneous nature of myelodysplastic syndrome (MDS) brings a very variable prognosis of patients with the need
for individualized treatment. The prognosis and treatment depend on the conventional determination of IPSS (International
Prognostic Scoring System) and its revised form IPSS-R, which divides patients into lower and higher risk groups. Treatment
of patients with lower risk of MDS include the improvement of cytopenia, especially anemia. The goal of treatment in pa-
tients with higher risk of MDS is delaying disease progression and improve patient survival. The only curative method for
therapy of MDS is allogeneic hematopoietic stem cell transplantation (HSCT), howewer it is rarely applicable due to the age

and comorbidities of patients.
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Uvod

Myelodysplasticky syndrom (MDS) je ziskané klonalni onemocnénti
krvetvorby vychdazejici z poskozené hematopoetické kmenové bunky,
které vede k neefektivni hematopoéze, jejimz dlsledkem je rozvoj
periferni cytopenie. MDS je pfedevsim onemocnéni starsich osob s me-
didnem véku pfi stanoveni diagndzy 70 let. Pouze desetina pfipadd se
vyskytuje u osob mladsich 50 let. Ve véku nad 70 let je incidence MDS
20 a7 40 novych pfipadd na 100000 obyvatel ro¢né. Ve vétsiné pfipadd
onemocnéni vznikd primarné, avsak 10-20% pfiipadd se rozvine jako
sekundarni forma po predchozi expozici rizikovym faktordm (cytosta-
ticka ¢i radioterapeuticka lé¢ba, opakovany kontakt s chemikaliemi —
organicka rozpoustédla, benzen, pesticidy). Tato sekundarni forma MDS
je ¢asto doprovazena nepfiznivym cytogenetickym nalezem s vyrazné

horsf prognézou nemocnych (1).

Morfologické vysetreni natérl periferni krve a kostni dfené spolu
s cytogenetickym vysetfenim z0stavaji klicovymi kameny pro stanovenf
diagndzy MDS. Velky rozvoj v poslednich letech zaznamenavé vyzkum
na poli molekularni genetiky se snahou Iépe pochopit sloZitou pato-
genezi onemocnéni a zhodnotit prognosticky vyznam pfitomnosti
mutaci (napf. EZH2, ASXL1, RUNXT, nRAS, TP53 atd.). Ur¢eni podtypu MDS
v soucasné dobé vychaziz WHO klasifikace z roku 2016 (Tab. 1), ve které
je poprvé zahrnuta i pfitomnost molekuldrni zmény — SF3B7 (2).

Ke stanoven( rizika pacienta s naslednym vybérem vhodné lécby
pouzivame mezinarodni prognosticky skorovaci systém (IPSS), ktery je
zaloZen na poctu cytopenil, poctu blastl ve dfeni a cytogenetickém
nalezu. Podle zjisténych rizik pacienty délime na kategorii nizsiho rizika
(IPSS nizké a stfedni-1) a vyssiho rizika (IPSS stfedni-2 a vysokeé). V roce 2012
byla publikovéna revidovana verze tohoto skérovaciho systému (IPSS-R),
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