Kazuistika

64-letd pacientka sledovand od 5/2019 na hematologii v
nemocnici na Homolce pro pancytopenii (leu 2,8 G/I, Hb
103 g/I, trombo 79 G/I). S timto ndlezem byla odeslana na
vysSi pracovisté k podrobnéjsi diagnostice a lécbé.

Z anamnézy: pacientka |éCena pro arterialni hypertenzi, DM
Il. typu komp. PAD, st. p. operaci benignich tumort prsu v
mladi, st. p. hysterektomii pro myomatozu

FA: Metformin 500 mg 1-0-0, Tolucombi 40 mg/12,5 mg 1-0-0
Fyzikalni vySetreni: v norme, bez pozoruhodnosti



Vstupni vysetreni z PK

* Krevni obraz

Leukocyty . . . . . . 2.34 1079/  4.00-10.00

Erytrocyty . .. .. 3.0110712/1 3.80-5.20

Hemoglobin . . . .. 96 g/l 120-160

Hematokrit . . . .. 0.2921 0.350-0.470

Stf. objem erytrocytyu 97.0fl 82.0-98.0 - hranicni velikost ery
Trombocyty . . . .. 701079/1  150-400

e Strojovy diferencidlni rozpocet
Neutrofily absolutné . . 1.08 1079/l 2.00-7.00
Lymfocyty absolutné . . 1.111079/1 0.80-4.00

Monocyty absolutné. . . 0.07 1079/l 0.08-1.20
Eozinofily absolutné . .  0.08 1079/1 0.00-0.50
Bazofily absolutné . . . 0.00 1079/1  0.00-0.20
Neutrofily . .. .. 46.2 % 45.0-70.0
Lymfocyty. . . . . . 47.4 % 20.0-45.0
Monocyty . . . . .. 3.0% 2.0-12.0
Eozinofily . . . .. 34% 0.0-5.0

Bazofily . . . . .. 0.0% 0.0-2.0



* Mikroskopicky diferencialni rozpocet

Neutrofilni segment . . 47.0 % 47.0-70.0
Neutrofilnityc. . . . 0.5% 0.0-4.0
Lymfocyt . . . . .. 42.8 % 20.0-45.0
Prolymfocyt . . . . . - % 0.0-0.0
Velké granularni lymfocyty 6.0 % 0.0-10.0
Monocyt . ... .. 0.5% 2.0-10.0
Eozinofil . . . . . . 3.2% 0.0-5.0
Bazofil . ... .. -% 0.0-1.0
Neutrofilni metamyelocyt . - % 0.0-0.0
Neutrofilni myelocyt . . - % 0.0-0.0
Promyelocyt . . . .. - % 0.0-0.0
Blast . . ... .. - % 0.0-0.0
Promonocyt . . . .. - % 0.0-0.0
Plazmaticka bunka . . . - % 0.0-0.0

* Biochemie — mirnda hypokalemie (3,6 mmol/l), vyssi LD (4,1 ukat/I)
» Koagulace — APTT, INR, trombinovy ¢as v normé&, D-dimery 444 ug/| (mirné vyssi)

Z periferni krve zachyt pancytopenie, bez vyplavovani blastl, ostatni vysSetreni
bez zavaznéjsi patologie. Pro stanoveni dg. vzdy nutné vysetreni kostni drené.

Dif. dg. akutni leukemie, myelodysplasticky syndrom, dtlum drene, HCL....



Aspirace kostni drené

* Morfologie

V bunécné chudych natérech aspiratu kostni drené u pacientky vysetrované pro
pancytopenii (WBC 2,34 G/I, HGB 96 g/I, PLT 70 G/I) jsou zmnozené myeloidni blasty -
11,8 %. Granulopoeza je redukovana a je zastoupena nerovnomeérngé, erytropoeza je
normoblastova a megakaryocyty nezachyceny.

Cytologicky nalez spolecné s cytochemickym vysetrenim (granularné pozitivni blasty v
myeloperoxiddze) ma pocetné charakter MDS EB-2 (myelodysplasticky syndrom s
excesem blast( -2)

* Pritokova cytometrie — pouze pomocnd metoda u MDS
* Cytogenetika — 46,XY — normalni nalez

Trepanobiopsie

Normocelularni dysplasticka hematopoéza se zmnoZenim blasttli a hrani¢né
vyjadfenym ALIP fenoménem (myeloblasty ve shlucich), fibrotizace. Obraz je ve shodé
s klin.dg. MDS-EB-2,

(ALIP = abnormalni lokalizace nezralych prekurzora)



Myelodysplasticky syndrom

Klonalni onemocnéni krvetvorby dané poskozenim kmenové
hemopoetické buriky, disledkem je neefektivni hematopoéza — zvysend
tvorba nezralych prekurzort krvetvorby a zaroven apoptdza zralejsich
prekurzor(

Kostni dren je bunécné bohata s dysplastickymi zménami v jedné, dvou
nebo vsech trech radach

V krevnim obraze dominuje rlizné vyjadrena cytopenie (anemie,
leukopenie, bicytopenie, pancytopenie)
V soucasné dobeé je diagnostika MDS zamérena na stanoveni

prognostickych faktord, na zakladé kterych se urci riziko onemocnéni a
nasledna strategie |éCby MDS je vedena dle tohoto rizika

Mezi prognostické faktory patfi vstupni cytogenetika, % pocet blastu v
kostni dfeni, pocet trombocytl, neutrofild a hemoglobin v periferni krvi.
Ke stanoveni rizika MDS se uziva Revidovany prognosticky skdrovaci
systém IPSS-R (nase pacientka méla IPSS-R 5 — vysoké riziko)



MDS lécebné postupy

MDS s nizSim rizikem (nizké ci stredni | riziko dle IPSS-R)

* Observace — u nezavazné cytopenie

e Substitucni lécba — podani ERD a TK u anemie a trombocytopenie
* Podplrna Iécba — ATB u bakteridlnich infekci, antipyretika

* Chelatacni lécba — feritin > 1000 ug/I

* RUlstové faktory — erytropoetin

* Imunosuprese, antithymocytarni globulin

* Lenalidomid — MDS s deleci 5q

* Alogenni transplantace kostni dfené u mladsSich nemocnych
MDS s vysokym rizikem (stfedni Il €i vysokeé riziko dle IPSS-R) — hrozi prechod
do AML (hlavné MDS EB-1 a MDS EB-2)

 Kombinovana chemoterapie (indukce 3+7 jako u AML)

* Hypometylacni latky — azacitidin, decitabin

e Alogenni transplantace kostni dfené — jedina kurativni IéCba



WHO klasifikace 2016

Dysplasticke C . Prstencite Pocet blastu v
linie ytopenie  ideroblasty v BM PK a KD
MDS s jednolinievou dysplazii 1 1-2 <15% EM < 5%
(MDS-5LD) < 504 (SF3B1+) PK < 1%
MDS s viceliniovou dysplazii 2-3 1-3 <15% BM < 504
(MDS-MLD) < 504 (SF3B1+) PK < 1%
MDS s prstencitymi sideroblasty (MD5-
RS)
= MDS-R5 s jednoliniovou dysplazii 1 1-2 =1504
(MDS-R5-51D) > 506 BM < 5%
*  MD5-RS s viceliniovou dysplazii 2-3 1-3 (5F3B1+) PK < 1%

(MDS-RS-MLD)
MDS s excesem blastu (MDS-EB)

= MDS-EB-a 0-3 1-3 Mepfitomny BM 5%6-9%4
FB 2%-4%
- MDS-EB-2 0-3 1-3 MNepfitomny BM 10%6-19%
FPE 5%-19%
Averovy tyce
MDS s isolovanou deleci (5q) 1-3 1-2 MNepfitomny BM < 5%4b
FK < 1%
MDS neklasifikovatelna (MDS-U)
- 1% blastd v PK (opakované) 1-3 1-3 Nepfitomny BM < 504, PB 196
= Jednoliniova dysplazie s 1 3 Nepfitomny BM < 5%6, PB < 196
pancytopenii
= Cytopenie stypickou 0 1-3 <15% BM < 5%, PK < 1%

cytogenetickou abnormalitou

Prozatimni jednotka: 1-3 1-3 Nepritomny BM < 5%, FB < 296
Refrakterni cytopenie u déti




