Myelodysplasticky syndrom

Myelodysplasticky syndrom (MDS) je onemocnéni krvetvorby
zplUsobené mutaci kmenové krvetvorné bunky, kterd vede k tvorbé
patologického klonu bunék jedné nebo vice krevnich rad. V periferni krvi
je pancytopenie, kostni dfen je naopak normo- nebo hyperceluldrni se
znamkami dysplazie. Zhruba v 10% pripadd mdize byt kostni dren i
hypoceluldrni a obtizné rozliSitelnd od aplastické anémie. V pozdni fazi
mdze MDS prejit do akutni myeloidni leukemie. Incidence je 4,5
nemocnych na 100 tisic obyvatel, vyskyt nemocnych stoupd u osob nad
60 let.

Etiologie

Na zakladé plsobeni patologické noxy (virus, toxin, zareni, expozice
mutagenu) dojde k mutaci kmenové krvetvorné bunky a zaroven i k
defektni imunitni odpovédi, kterd vede k apoptdze zralejSich forem
krvetvorby.

Klinicky obraz

= anemie: anemicky syndrom (Unava, bledost, dusnost);
= |eukocytopenie: infekce;
= trombocytopenie: krvacivé projevy.

Laboratorni nalez

V periferni krvi je r@izné vyjadrena cytopenie (jedné nebo vice krevnich
rfad), v pozdéjsich fazich dochazi k vyplaveni blastd do periferni krve. V
kostni dfeni jsou bunky morfologicky a dysplasticky zménéné, jsou
zndmky bunéc¢ného vyzravani (blasty) a sideroblasty.

Klasifikace dle WHO

= Refrakterni cytopenie s dysplazii jedné fady RCUD

1. refrakterni anémie - RA
2. refrakterni neutropenie - RN
3. refrakterni trombocytopenie - RT

Refrakterni anémie s prstencitymi sideroblasty - RARS
Refrakterni cytopenie s dysplazii ve vice fadach - RCMD
Refrakterni anémie s nadbytkem blastti 1 - RAEB-1
Refrakterni anémie s nadbytkem blasti 2 - RAEB-2
MDS neklasifikovany - MDS-U
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Lécba
= podplrné lé¢ba: transfuze erytrocytd, trombocytl, podavani vitaminu B, chelatac¢nich latek;
= [atky inhibujici apoptézu: rlstové faktory (erytropoetin, G-SCF);
= imunosupresivni a imunomodulacni latky: kortikosteroidy + cyklosporin Ag#,, lenalidomid#, ;
= hypometylacni latky - 5-azacytidin, decitabin#,;
|

chemoterapie:

= monoterapie - hydroxyurea, etoposid #,;

= kombinovana - anthracykliny ¢, + cytosing;
= allogenni transplantace krvetvornych bunékt!,

Progndza

Progndza u pacientl s MDS je variabilni. Negativnimi prognostickymi faktory jsou vysoky pocet cirkulujicich blastd

(nemocni s vice jak 20 % blastd jsou fazeni k AML), dysplazie vsech tfi fad, komplexni zmény karyotypu a

abnormality 7. chromosomu. Nej¢asté&jsimi pricinami morbidity a mortality u pacientl s MDS jsou: prechod do AML,
téZka neutropenie nebo trombocytopenie, nadbytek Zeleza a kardiologické onemocnéni. Primérna doba preziti je 2

roky.
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Souhrnné video

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Kostni dren
s Krvetvorba

Externi odkazy
= PGS informace (https://web.archive.org/web/20160331222721/http://zdravi.el5.cz/clanek/postgradualni-medic
ina/myelodysplasticky-syndrom-458605)
= Myelodysplasticky syndrom- pohled internisty (http://www.solen.cz/pdfs/int/2005/02/02.pdf)
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