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Myelodysplazie

m Myelodysplazie- pfitomnost morfologicky
abnormalni krvetvorby, ma mnoho pficin

( deficit B 12, folatu, imunosupresiva, HIV...)




Myelodysplasticky syndrom

m skupina klonalnich onemocnéni krvetvorby
charakterizovanych dysplazii a inefektivni krvetvorbou
v jedné nebo vice myeloidnich lintich (nedostatecna
produkce adekvatniho poctu krevnich bunck navzdory
bunécnosti drenc)

m vznik predominantné u starsich dospélych

m priznaky vyplyvajici z cytopenie- nejcastejt anémie,
méne casto neutropenie a trombocytopenie




myelodysplastic

refral
refra

refra

WHO klasifikace -

kterni anémie

terni cytopenie s multil

refral

¢ syndromy

ctern{ anémie s prstencitymi sideroblasty

inearni dysplazii

cterni cytopente s multil

prstencitymi sideroblasty

inealni dysplazii a

B refrakterni anémie s excesem blasta
m MDS, neklasifikovatelny

abno

rmitou del(5q)

MDS spojeny s 1zolovanou chromozomalni




WHO Nalez v periferni krvi Nalez v kostni dfeni
podskupina
RA anémie pouze dysplazie v cervené radé
<1% blastt < 5% blastd
<15% prsten.sideroblastt
RARS anémie <5%blast
<1% blastt >15% prstencitych siderobl.
RCMD cytopenie dysplazie v >10% bb.ve 2 ¢1 vice f.
<1% blast,<1x10na9/1 mono <5% blast,<15% prst.sidet.
RCMD-RS | stejné jako RCMD jako RCMD, ale > 15% prstenc.
sideroblastt
RAEB-I cytopenie, <5% blastt, 5-9% blastt, nepfitomny Auerovy
nepfritomny Auerovy tyce, tyce
<1x10na 9/1 monocytl
RAEB -I1 5-19% blasta, Auerovy tyce +/- 10-19% blastt, Auerovy tyce +/-
MDS-U cytopenie, dysplazie v jedné f.-mgk ¢i granul.
<1% blastt, nepfit. Auerovy tyce | <5% bl., nepfit. Auerovy tyce
5q-syndrom | anémie, <5 blastt, norm. nebo <5% blastt, norm. nebo zvys. pocet

zvys. trombocyty

mgk s hypolobularnimi jadry




Motfologie MDS

Mortologicka klasifikace S je zalozena na

m urceni procentualniho zastoupeni blasta v kostni dfent
a periferni krvi (rozpocet na 500 bunck v kostni dfeni,
200 bunck periferni krve)

m urceni typu a stupn¢ dysplazie
m pritomnosti prstencitych sideroblasta
Doporucené procento bunck manifestujicich se

dysplazii kvalifikované jako ,,signifikantni“je 10%




Motfologie MDS-periferni krev

B erytrocyty: anizocytoza, poikilocytoza,
makrocytoza, zfidka mikrocytéza, fragmentace
ery.

m leukocyty: ziskana Pelger-Huetova anomalie,
hyperysegmentace, hypogranulace, pfitomnost
promonocytl, dvoujaderné granulocyty, blasty,
Auerovy tyce

m trombocyty: anizocytdza, makrotrombocyty




Dysplastické zmény v erytropoeze

m abnormality jadra: mezijaderné mustky,
lobulizace, nepravidelnosti jadra karyorexe,
pritomnost vicejadernych elementt, megaloidni
rysy, zneokrouhleni jader, mitozy, bazotilni
teckovani, Howell-Jollyho téliska

m zmeny cytoplazmy: prstencité sideroblasty,
vakuolizace, PAS pozitivita




Dysplastické zmény v granulopoeze

m zmcna velikosti bunck- anizocytoza

m zmeny jadra — zmeny tvaru, struktury chromatinu

(abnormalni shlukovani chromatinu) a segmentace jadra
(hyposegmentace-pseudo Pelger Huetova anomalie,
hypersegmentace)

B zmeény cytoplazmy- barvitelnost (nestejnomerné
rozlozeni bazofilie), porucha granulace (hypogranulace,
pseudoChediak-Higashiho granula), vakuolizace v

cytoplazme




Dysplastické zmény v

B 7mcna vel

megakaryopoeze

ikosti bunck- mikromegakaryocyty

B zmeny jad

ra- separace jader, vyskyt mladych

jednojadernych megakaryocytti, hypolobulizace,

dvoujaderné formy nebo vicejaderné

B zmeny cytoplazmy- nerovnomeérnost zrani,

atypicka granulace

B zmeny po

stthujici trombocyty- napt. anizocytdza




MDS-histologie kostni dfené

m kostn{ dfeni obvykle hypercelularni nebo
normocelularni, mensina pripada —
hypocelularni dfen

m desorganizovana architektura véetne¢ ALIP

fenoménu- abnormalni lokalizace nezralvch
Y
prekurzorﬁ




MDS - cytogenetika a
molekularni genetika

RA: > 25%, del(20q), +8 a abnormity chromozomu 5
a/nebo 7

RAS: < 10, klonalni zména vede ke zvazeni revize

diagnozy

RC

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

del(5q) a del (20q)
RAEB: 30-50%, +8, -5, del(5q), -7, del(7q) a del(20q),

komplexni zmény

S-U: neni specificky cytogeneticky nalez




Refrakterni anémie - RA

Perifterni krev:

B anémie
m blasty vzacne, pod 1%

Kostni dren:

m vyhradné erytroidni dysplazie
m < 5% blast

m < 15% prstencitych sideroblasts




Refrakterni anémie s prstencitymi
sideroblasty - RAS

Perifterni krev:

® anémie
m blasty vzacne pod 1%

Kostni dren:

m nejméne 15% prstencitych sideroblastt
m vyhradné erytroidni dysplazie
m < 5% blasta




Refrakterni cytopenie s
multilinearni dysplazii - RCMD

Periferni krev:

m bi- nebo pancytopenie
m 7adné blasty nebo < 1%, zadné Auerovy tyce
m <1 G/l monocyta

Kostni dfen:

m dysplazie v negménc 10% bunck alesponi ve dvou
myeloidnich lintich

m < 5% blastli, zadné Auerovy tyce

m < 15% prstencitych sideroblastt




Refrakterni cytopenie s multilinearni
dysplazii s prstencCitymi sideroblasty
(RCMD-RS)

Periferni krev:

® bi- nebo pancytopenie
m zadné blasty nebo pod 1%, zadné Auerovy tyce
m <1 G/l monocyta

Kostni dren:

m dysplazie ve vice nez 10% bunck nejméné dvou
myeloidnich lini
®m neyménc 15% prstencitych sideroblastt

m < 5% blasty, zadné Auerovy tyce




Refrakterni anémie s excesem
blastu I (RAEB I)

Perifterni krev:

® bi- nebo pancytopenie

m < 5% blastli, zadné Auerovy tyce

m <1 G/l monocyta

Kostni dfen:

m unilinearni nebo multilinearni dysplazie

m 5-99% blastd, zadné Auerovy tyce




Refrakterni anémie s excesem
blastu II (RAEB II)

Perifterni krev:

m bi nebo pancytopenie
m 5-199% blast,, mohou byt Auerovy tyce
m < 1G/] monocytu

Kostni dfen:

m unilinearni nebo multilinearni dysplazie

m 10 - 19% blastii, mohou byt Auerovy tyce




Myelodysplasticky syndrom
neklasifikovatelny (MDS-U)

Periferni krev:

B neutropenie nebo trombocytopenie
m zadné blasty nebo pod 1%, zadné Auerovy tyce

Kostni dren:

m unilinearni dysplazie (granulo- nebo
megakaryopoéza; pak mgk zmnozeny)

m < 5% blastti, zadné Auerovy tyce




MDS spojeny s 1zolovanou
del(5q)

Periferni krev:

m anémie obvykle makrocytarni

®m normalni nebo zvyseny pocet trombocytd, mize byt
lehka leukopenie

m < 5% blastt

Kostni dren:

®m normalni az zvysené megakaryocyty s
hypolobulizovanymi jadry
m < 5% blastt, zadné Auerovy tyce

m izolovana cytogeneticka abnormita del(5q)




