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MyelodysplMyelodysplááziezie

�� MyelodysplMyelodysplááziezie-- ppřříítomnost morfologicky tomnost morfologicky 

abnormabnormáálnlníí krvetvorby, mkrvetvorby, máá mnoho pmnoho přřííččinin

( deficit B 12, ( deficit B 12, folfoláátutu, , imunosupresivaimunosupresiva, HIV, HIV……))



MyelodysplastickýMyelodysplastický syndromsyndrom

�� skupina skupina klonklonáálnlnííchch onemocnonemocněěnníí krvetvorby krvetvorby 

charakterizovaných charakterizovaných dyspldysplááziziíí a a inefektivninefektivníí

krvetvorbou v jednkrvetvorbou v jednéé nebo vnebo vííce myeloidnce myeloidníích linich liniíích ch 

(nedostate(nedostateččnnáá produkce adekvprodukce adekváátntníího poho poččtu krevntu krevníích ch 

bunbuněěk navzdory k navzdory bunbuněčěčnostinosti ddřřeneněě))

�� vznik vznik predominantnpredominantněě u staru staršíších dospch dospěělýchlých

�� ppřřííznaky vyplývajznaky vyplývajííccíí z z cytopeniecytopenie-- nejnejččastastěěji anji anéémie, mie, 

mméénněě ččasto asto neutropenieneutropenie a a trombocytopenietrombocytopenie



WHO klasifikace WHO klasifikace --

myelodysplastickmyelodysplastickéé syndromysyndromy

�� refrakternrefrakterníí ananéémiemie

�� refrakternrefrakterníí ananéémie s prstenmie s prstenččitými sideroblastyitými sideroblasty

�� refrakternrefrakterníí cytopenie s multilinecytopenie s multilineáárnrníí dyspldysplááziziíí

�� refrakternrefrakterníí cytopeniecytopenie s s multilinemultilineáálnlníí dyspldysplááziziíí a a 
prstenprstenččitými itými sideroblastysideroblasty

�� refrakternrefrakterníí ananéémie s excesem blastmie s excesem blastůů

�� MDS, neklasifikovatelnýMDS, neklasifikovatelný

�� MDS spojený s izolovanou chromozomMDS spojený s izolovanou chromozomáálnlníí
abnormitou del(5q)abnormitou del(5q)



<<5% 5% blastblastůů, , normnorm. nebo . nebo zvýzvýšš. po. poččet et 

mgkmgk s s hypolobulhypolobuláárnrníímimi jjáádrydry

ananéémie,mie,<<5 5 blastblastůů, , normnorm. nebo . nebo 

zvýzvýšš. trombocyty. trombocyty

5q5q--syndromsyndrom

dyspldysplááziezie v jednv jednéé řř..--mgkmgk čči granul.i granul.

<<5% 5% blbl., nep., nepřříít. t. AuerovyAuerovy tytyččee

cytopeniecytopenie,,

<<1% 1% blastblastůů, nep, nepřříít. t. AuerovyAuerovy tytyččee

MDSMDS--UU

1010--19% 19% blastblastůů, , AuerovyAuerovy tytyčče +/e +/--55--19% 19% blastblastůů, , AuerovyAuerovy tytyčče +/e +/--RAEB RAEB --IIII

55--9% 9% blastblastůů, nep, nepřříítomny tomny AuerovyAuerovy

tytyččee

cytopeniecytopenie, , <<5% 5% blastblastůů, , 

nepnepřříítomny tomny AuerovyAuerovy tytyčče,e,

<1<1x10na 9/l x10na 9/l monocytmonocytůů

RAEBRAEB--II

jako RCMD, alejako RCMD, ale >> 15% 15% prstenprstenčč. . 

sideroblastsideroblastůů

stejnstejnéé jako RCMDjako RCMDRCMDRCMD--RSRS

dyspldysplááziezie vv >>10% 10% bbbb.ve 2 .ve 2 čči vi vííce  ce  řř..

<<5% 5% blastblastůů,,<<15% prst.15% prst.sidersider..

cytopeniecytopenie

<<1% 1% blastblastůů,,<<1x10na9/l mono1x10na9/l mono

RCMDRCMD

<<5%5%blastblastůů

>>15% prsten15% prstenččitých itých sideroblsiderobl..

ananéémiemie

<<1% 1% blastblastůů

RARSRARS

ppouzeouze dyspldysplááziezie v v ččervenervenéé řřadaděě

<< 5% 5% blastblastůů

<<15% prsten.15% prsten.sideroblastsideroblastůů

aannéémiemie

<<1% 1% blastblastůů

RARA

NNáález v kostnlez v kostníí ddřřenieniNNáález v perifernlez v periferníí krvikrviWHO WHO 

podskupinapodskupina



Morfologie MDSMorfologie MDS

MorfologickMorfologickáá klasifikace MDS je zaloklasifikace MDS je založžena naena na

�� ururččeneníí procentuprocentuáálnlníího zastoupenho zastoupeníí blastblastůů v  kostnv  kostníí

ddřřeni a periferneni a periferníí krvi (rozpokrvi (rozpoččet na 500 bunet na 500 buněěk v kostnk v kostníí

ddřřeni, 200 buneni, 200 buněěk perifernk periferníí krve) krve) 

�� ururččeneníí typu a stupntypu a stupněě dyspldysplááziezie

�� ppřříítomnosti prstentomnosti prstenččitých itých sideroblastsideroblastůů

DoporuDoporuččenenéé procento bunprocento buněěk manifestujk manifestujííccíích se ch se 

dyspldysplááziziíí kvalifikovankvalifikovanéé jako jako „„signifikantnsignifikantní“í“je 10%je 10%



Morfologie MDSMorfologie MDS--perifernperiferníí krevkrev

�� erytrocytyerytrocyty: : anizocytanizocytóózaza, , poikilocytpoikilocytóózaza, , 

makrocytmakrocytóózaza, z, zřříídka dka mikrocytmikrocytóózaza, fragmentace , fragmentace 

eryery..

�� leukocytyleukocyty: z: zíískanskanáá PelgerPelger--HHüüetovaetova anomanomáálie, lie, 

hyperysegmentacehyperysegmentace, , hypogranulacehypogranulace, p, přříítomnost tomnost 

promonocytpromonocytůů, , dvoujaderndvoujadernéé granulocytygranulocyty, , blastyblasty, , 

AuerovyAuerovy tytyččee

�� trombocyty:trombocyty: anizocytanizocytóózaza, , makrotrombocytymakrotrombocyty



DysplastickDysplastickéé zmzměěny v ny v 

erytropoezeerytropoeze

�� abnormality jabnormality jáádradra: mezijadern: mezijadernéé mmůůstky, stky, 

lobulizacelobulizace, nepravidelnosti j, nepravidelnosti jáádra,dra,karyorexekaryorexe, , 

ppřříítomnost vtomnost víícejaderných elementcejaderných elementůů, , 

megaloidnmegaloidníí rysy, rysy, zneokrouhlenzneokrouhleníí jader, mitjader, mitóózy, zy, 

bazofilnbazofilníí teteččkovkováánníí, , HowellHowell--JollyhoJollyho ttěěllíískaska

�� zmzměěny cytoplazmy:ny cytoplazmy: prstenprstenččititéé sideroblastysideroblasty, , 

vakuolizacevakuolizace, PAS pozitivita, PAS pozitivita



DysplastickDysplastickéé zmzměěny v ny v granulopoezegranulopoeze

�� zmzměěna velikosti bunna velikosti buněěkk-- anizocytanizocytóózaza

�� zmzměěny jny jáádradra –– zmzměěny tvaru, struktury chromatinu  ny tvaru, struktury chromatinu  

(abnorm(abnormáálnlníí shlukovshlukováánníí chromatinu) a segmentace chromatinu) a segmentace 

jjáádra (dra (hyposegmentacehyposegmentace--pseudopseudo PelgerPelger HuetovaHuetova

anomanomáálie, lie, hypersegmentacehypersegmentace))

�� zmzměěny cytoplazmyny cytoplazmy-- barvitelnost (nestejnombarvitelnost (nestejnoměěrnrnéé

rozlorozložženeníí bazofilie), porucha granulace bazofilie), porucha granulace 

((hypogranulacehypogranulace, , pseudoChediakpseudoChediak--HigashihoHigashiho granula), granula), 

vakuolizacevakuolizace v cytoplazmv cytoplazměě



DysplastickDysplastickéé zmzměěny v ny v 

megakaryopoezemegakaryopoeze

�� zmzměěna velikosti bunna velikosti buněěkk-- mikromegakaryocytymikromegakaryocyty

�� zmzměěny jny jáádradra-- separace jader, výskyt mladých separace jader, výskyt mladých 

jednojaderných jednojaderných megakaryocytmegakaryocytůů, , 

hypolobulizacehypolobulizace, , dvoujaderndvoujadernéé formy nebo formy nebo 

vvíícejaderncejadernéé

�� zmzměěny cytoplazmyny cytoplazmy-- nerovnomnerovnoměěrnost zrrnost zráánníí, , 

atypickatypickáá granulacegranulace

�� zmzměěny postihujny postihujííccíí trombocytytrombocyty-- napnapřř. . 

anizocytanizocytóózaza



MDSMDS--histologie kostnhistologie kostníí ddřřeneněě

�� kostnkostníí ddřřeeňň obvykle obvykle hypercelulhyperceluláárnrníí nebo nebo 

normocelulnormoceluláárnrníí, men, menššina pina přříípadpadůů ––

hypocelulhypoceluláárnrníí ddřřeeňň

�� desorganizovandesorganizovanáá architektura varchitektura vččetnetněě ALIP ALIP 

fenomfenoméénunu-- abnormabnormáálnlníí lokalizace nezralých lokalizace nezralých 

prekurzorprekurzorůů



MDS MDS -- cytogenetika a cytogenetika a 

molekulmolekuláárnrníí genetikagenetika
�� RA: > 25%, del(20q), +8 a abnormity chromozomu 5 RA: > 25%, del(20q), +8 a abnormity chromozomu 5 

a/nebo 7a/nebo 7

�� RAS: < 10, klonRAS: < 10, klonáálnlníí zmzměěna vede ke zvna vede ke zváážženeníí revize revize 

diagndiagnóózyzy

�� RCMD a RCMDRCMD a RCMD--RS: > 50%,  +8, RS: > 50%,  +8, --7, del (7q), 7, del (7q), --5, 5, 

del(5q) a del (20q)del(5q) a del (20q)

�� RAEB: 30RAEB: 30--50%, +8, 50%, +8, --5, del(5q), 5, del(5q), --7, del(7q) a 7, del(7q) a 

del(20q), komplexndel(20q), komplexníí zmzměěnyny

�� MDSMDS--U: nenU: neníí specifický cytogenetický nspecifický cytogenetický náálezlez



RefrakternRefrakterníí ananéémie mie -- RARA

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� ananéémie mie 

�� blasty vzblasty vzáácncněě, pod 1%, pod 1%

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� výhradnvýhradněě erytroidnerytroidníí dyspldysplááziezie

�� < 5% blast< 5% blastůů

�� < 15% prsten< 15% prstenččitých sideroblastitých sideroblastůů



RefrakternRefrakterníí ananéémie s mie s 

prstenprstenččitými sideroblasty itými sideroblasty -- RASRAS

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� ananéémiemie

�� blasty vzblasty vzáácncněě pod 1%pod 1%

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� nejmnejméénněě 15% prsten15% prstenččitých sideroblastitých sideroblastůů

�� výhradnvýhradněě erytroidnerytroidníí dyspldysplááziezie

�� < 5% blast< 5% blastůů



RefrakternRefrakterníí cytopenie s cytopenie s 

multilinemultilineáárnrníí dyspldysplááziziíí -- RCMDRCMD

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� bibi-- nebo pancytopenienebo pancytopenie

�� žžáádndnéé blasty nebo < 1%, blasty nebo < 1%, žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee

�� < 1 G/l monocyt< 1 G/l monocytůů

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� dyspldyspláázie v nejmzie v nejméénněě 10% bun10% buněěk alespok alespoňň ve  dvou ve  dvou 

myeloidnmyeloidníích linich liniííchch

�� < 5% blast< 5% blastůů, , žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee

�� < 15% prsten< 15% prstenččitých sideroblastitých sideroblastůů



RefrakternRefrakterníí cytopenie s multilinecytopenie s multilineáárnrníí

dyspldysplááziziíí s prstens prstenččitými sideroblasty itými sideroblasty 
(RCMD(RCMD--RS)RS)

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� bibi-- nebo pancytopenienebo pancytopenie

�� žžáádndnéé blasty nebo pod 1%, blasty nebo pod 1%, žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee

�� < 1 G/l monocyt< 1 G/l monocytůů

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� dyspldyspláázie ve vzie ve vííce nece nežž 10% bun10% buněěk nejmk nejméénněě dvou dvou 

myeloidnmyeloidníích linich liniíí

�� nejmnejméénněě 15% prsten15% prstenččitých sideroblastitých sideroblastůů

�� < 5% blasty, < 5% blasty, žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee



RefrakternRefrakterníí ananéémie s excesem mie s excesem 

blastblastůů I (RAEB I)I (RAEB I)

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� bibi-- nebo pancytopenienebo pancytopenie

�� < 5% blast< 5% blastůů, , žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee

�� < 1 G/l monocyt< 1 G/l monocytůů

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� unilineunilineáárnrníí nebo multilinenebo multilineáárnrníí dyspldysplááziezie

�� 55--9% blast9% blastůů, , žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee



RefrakternRefrakterníí ananéémie s  excesem mie s  excesem 

blastblastůů II (RAEB II)II (RAEB II)

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� bi nebo pancytopeniebi nebo pancytopenie

�� 55--19% blast19% blastůů, mohou být Auerovy ty, mohou být Auerovy tyččee

�� < 1G/l monocyt< 1G/l monocytůů

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� unilineunilineáárnrníí nebo multilinenebo multilineáárnrníí dyspldysplááziezie

�� 10 10 -- 19% blast19% blastůů, mohou být Auerovy ty, mohou být Auerovy tyččee



Myelodysplastický syndrom Myelodysplastický syndrom 

neklasifikovatelný (MDSneklasifikovatelný (MDS--U)U)

PerifernPeriferníí krevkrev::

�� neutropenie nebo trombocytopenieneutropenie nebo trombocytopenie

�� žžáádndnéé blasty nebo pod 1%, blasty nebo pod 1%, žžáádndnéé Auerovy Auerovy 

tytyččee

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� unilineunilineáárnrníí dyspldyspláázie (granulozie (granulo-- nebo nebo 

megakaryopomegakaryopoééza;  pak mgk zmnoza;  pak mgk zmnožženy)eny)

�� < 5% blast< 5% blastůů, , žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee



MDS spojený s izolovanou MDS spojený s izolovanou 

deldel(5q)(5q)

PerifernPeriferníí krev:krev:

�� ananéémie obvykle makrocytmie obvykle makrocytáárnrníí

�� normnormáálnlníí nebo zvýnebo zvýššený poený poččet trombocytet trombocytůů, m, můžůže být e být 

lehklehkáá leukopenieleukopenie

�� < 5% blast< 5% blastůů

KostnKostníí ddřřeeňň::

�� normnormáálnlníí aažž zvýzvýššenenéé megakaryocyty s megakaryocyty s 

hypolobulizovanými jhypolobulizovanými jáádrydry

�� < 5% blast< 5% blastůů, , žžáádndnéé Auerovy tyAuerovy tyččee

�� izolovanizolovanáá cytogenetickcytogenetickáá abnormita del(5q)abnormita del(5q)


