ve které je podrobnéji roz¢lenéna hloubka cytopenie, pocet blastd a pfi-
tomny cytogeneticky nélez (Tab. 2) (3). Ackoliv je vétsina Iékd schvélena
na zakladé IPSS, mélo by byt v souc¢asné dobé jiz preferovano pouziti
IPSS-R. Za pacienty nizkého rizika podle této klasifikace povazujeme
viechny nemocné s hodnotou < 3,5 bodu (zahrnuje IPSS-R velmi nizké,
nizké a nékteré pacienty stfedniho rizika). Skupinu pacientl vysokého
rizika tvoff nemocni s IPSS-R >4,0 bodu (IPSS-R vysoké a velmi vysoké
riziko, zbyvajici pacienti stfedniho rizika). Nékteré nejasnosti o intenzité
lé¢by s sebou prinasi predevsim skupina pacientd IPSS-R stfedniho rizika,
kde by mély byt v [écebném postupu zohlednény dalsi faktory (vék,
komorbidity pacienta, cytogenetické a mutacni nalezy) (4, 5).

Dveé tetiny MDS pacient( spadajf do skupiny nizkého rizika (IPSS-R < 3,5
bodu) a median preZiti se zde pohybuje mezi 3 a7 8 lety. Hlavnim lé¢ebnym
cilem u této skupiny pacientd je ovlivnéni symptomu anémie, prevence
komplikaci (infekce, krvaceni) a ovlivnéni ¢astého pretizeni zelezem. Asi
tietina téchto pacient( je jiz v dobé diagndzy zavisla na transfuzich a béhem
trvani choroby trpf anémii az 90% pacientd. U pacientl vysokého rizika

Tab. 1. Klasifikace MDS dle WHO (edice 2016) (2)
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je vysoké riziko progrese choroby do akutni myeloidni leukemie (AML)
s medidnem preziti mezi 0,5 az 1 rokem. Z tohoto dlvodu u pacientd
mladsich 65 let bez vyznamnych komorbidit by méla byt vzdy zvazena
moznost provedeni alogenni transplantace krvetvornych bunék (HSCT).
Lécba azacitidinem predstavuje standardni lé¢ebnou moznost pro ostatni
pacienty vysokého rizika. Pfi jejim selhani jsou nase Ié¢ebné moznosti
omezeny pouze na paliativnia podplrnou lé¢bu nebo mnoznost zafazeni
do pfipadné studie (4, 5). Schéma lé¢ebného postupu u MDS pacientd
na zékladé prognostickych rizik a dalsich faktort dokumentuje obrazek 1.

Lécba
1. MozZnosti lécby MDS nizkého rizika
Observace a podpiirna lécba

U &asti nemocnych pfi stanoveni diagnézy MDS mUze byt pfi-
tomna jen lehkd, asymptomatickd cytopenie. Tito nemocni jsou

WHO 2016 Dysplast. linie Pocet cytopenii Prstencité sideroblasty | Blasty v periferii a ve dieni Cytogenetika
®m MDS-SLD 1 1 nebo 2 <15% KD <5% Jakékoliv, kromé 5g-
<5%* PK<1%
Auerova ty¢ 0
B MDS-MLD 2nebo 3 1-3 <15% KD <5% Jakakoliv, kromé 5g-
<5%* PK < 1%
Auerova ty¢ 0
m MDS-RS-SLD 1 1 nebo 2 >15% KD <5% Jakdkoliv, kromé 5g-
>5%* PK < 1%
Auerova ty¢ 0
®m MDS-RS- MLD 2nebo 3 1-3 >15% KD <5% Jakékoliv, kromé 5g-
>59%% PK<1%
Auerova ty¢ 0
B MDS s izolovanou 1-3 1-2 ne KD <5% del 5g-izol.
del (5q) PK < 1% + 1 dal$f zména**
Auerova ty¢ 0
m MDS-EB1 0-3 1-3 ne KD 5-9% Jakdkoliv
PK 2-4%
Auerova ty¢ 0
B MDS-EB2 0-3 1-3 ne KD 10-19% Jakakoliv
PK'5-19%
Auerova ty¢ +
u MDS-U Uvsech typu:
u s 1% blastu 1-3 1-3 ne Jakékoliv
u s 1 linii dysplazie 1 3 ne KD <59%, Jakakoliv
a pancytopenii PK=1%
® nazdkladé cytogenetiky <15% Typicky nalez pro MDS
B Refrakterni cytopenie 1-3 1-3 ne KD <5% Jakékoliv
u déti PK<2%

Cytopenie je definovdna: hemoglobin < 100g/l, desticky < 100 x 10%/1, absolutni pocet neutrofilt < 1,8 X 1071
Vysveétlivky: SLD - jednoliniovd dysplazie, MLD — multilinedrni dysplazie, RS — prstencité sideroblasty, EB — exces blastd, MDS-U — neklasifikovatelny subtyp MDS;

*pozitivita SF3B1 mutace, **nepiitomna-7 nebo del(7q)

Tab. 2. Revidovany mezindrodni prognosticky skérovaci systém (IPSS-R, Greenberg et al,, 2012) (3)

Prognosticka hodnota, skore 0 0,5 1 1,5 2 3 4
B Blasty KD (%) <2 - 2-<5 - 5-10 >10 -
H Karyotyp Velmi dobry - Dobry - Stfednf Spatny Velmi Spatny
B Hemoglobin (g/l) >100 - 80 -<100 <80 - - -
B Absolutni pocet neutrofilt (x10%/1) >0,8 <08 - - - - -
m Desticky (x10%1) >100 50-< 100 <50 - - - -

Velmi dobry karyotyp: del(11q), -Y; dobry: normdlni, del(5q), del(20q), del(12p); stredni: del(7q), +8, +19, i(17g) nebo karyotyp neni definovdn jako dobry ¢i Spatny;

Spatny: 3 abnormality nebo zmény chromozomu 7; velmi Spatny: > 3 abnormality
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