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Souhrn doporuceni

Diagnostika

1.

Diagnoza myelodysplastického syndromu by méla byt zvazena u pacientt s jinak
nevysvétlitelnou cytopeni ¢i makrocytarni anémii

Inicialni vySetieni pacienta s cytopenii nemusi jednoznaéné stanovit diagnézu MDS, v tomto
ptipadé jsou nutna kontrolni vySetfeni s Casovym odstupem

Vstupni vySetfeni u pacienta s podezfenim na MDS by mélo zahrnout v§echna doporucena
minimalni vySetfeni, v€etné diferencialni diagnostiky dienové dysplazie

Pacienti s MDS by méli byt vySetfen hematologem, doporucuje se konziliarni vySeteni
expertem na danou problematiku

Vsechny piipady MDS by mély byt klasifikovany dle WHO klasifikace z roku 2008
Cytogenetické vysetfeni by mélo byt provedeno u vSech pacientli se suspektni MDS, u nichz je
vysetfovana kostni dien

U kazdého pacienta by mélo byt stanoveno rizika dle IPSS-R systému

Vsichni pacienti s MDS by méli byt reportovani do Narodniho onkologického registru.

Podpuirna péece
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Podpuirna péce je zakladem pro vSechny pacienty s MDS a cytopeniemi

Podani krevnich transfuzi je indikovano v piipadech symptomatické anémie

Hladina hemoglobinu k podani transfuze je individualni a neni mozni ji generalizovat pro
vSechny pacienty

Roz§ifené vysetieni na krevni podskupiny je doporuceno pro pacienty na pravidelné
substitucni terapii

Dlouhodobé podani transfuzi trombocyti pro pacienty, jez nekrvaceji a nedostavaji intenzivni
chemoterapii neni doporuceno

Lécba febrilni neutropenie probiha dle lokalnich doporuceni

Emocni problémy pacienti je potfeba opakované probirat a fesit

Chelatacni terapie

Podani chelatacni terapie neni rutinné doporuceno pro vSechny pacienty s pretizenim Zelezem
Zahajeni chelata¢ni terapie je doporuceno pro pacienty s MDS a velmi dobru prognézou.
Zahajeni chelatacni terapie je doporucovano po podani vice jak 20 jednotek krve nebo pii
hlading ferritinu vice jak 1000ug/l, pokud je planované dalsi podévani transfuzi krve
Podavani chelata¢ni terapie je doporuc¢eno v ramci klinickych projekti

Desferrioxamin zustava 1ékem volby, z divodi dostupnosti dlouhodobych dat o bezpe¢nosti a
uc¢innosti. Deferasirox je doporucen pro pacienty, kteii desferrioxamin netoleruji. Deferipron
miliZze byt zvazen u pacientl s normalni hladinou neutrofil

Podani ristovych faktori



1. Pacienti s IPSS skore nizke a intermediarni 1a se symptomatickou anémii , ktef'i naplnuji
kritéria prediktivniho skore pro 1é¢ebnou odpovéd na ESA mohou byt 1ééeni podavanim
erytropoézu stimulujiciho agens(ESA)

2. Pacienti bez nalezi sideroblastické anemie mohou byt 1é¢eni podanim ESA

3. Pacienti se sideroblastickou anemii mohou byt 1é¢eni kombinaci ESA a rlstového faktoru
pro granulocyty (G-CSF)

4. Pacienti by méli byt ivodem 1é¢eni po dobu 16 tydnd, a to 8 tydnu startovaci davkou
ESA+-G-CSF a nasledn¢ 8 tydnt vyssi davkou ESA+- CSF

5. Pacienti, jez na terapii ESA dosahnou parcialni ¢i kompletni erytroidni odpovédi mohou
pokracovat v dlouhodobé terpii ESA dokud je 1é¢ebny efekt

6. Hladina hemoglobinu pfi 1é¢bé by neméla vzrist nad 120g/1

Imunosupresivni terapie

Imunosupresivni terapie s antitymocytarnim globulinem( ATG) je doporuéena pro pro pacienty
S nizkym rizikem ¢i intermerdidrnim 1 rizikem. jez jsou mladsi nez 60let v€ku a maji normalni

karyotyp ¢i trisomii chromosomu 8

Lenalidomid

1.

Pacienti s nizkym IPSS rizikem ¢&i IPSS rizikem intermediarni 1 a deleci 5q jsou v piipadé
symptomatické anemie apokud naplnuji kritéria pravdépodobné odpovédi na ESA indikovani
k 16¢bé preparaty ESA

Pro transfuzné dependentni pacienty nevhodné k studiové 1é¢be s ESA, ¢i nereagujici na
terapii ESA, ktefi maji nizké ¢i intermediarni 1 rizkové skdre a deleci 5q je ke zvazeni 1é¢ba

s lenalidomidem v davce 10mg /den po dobu 21 dni s 28 dennim cyklem. Dilezité je peclivé
pouceni pacienta 0 moznych nezadoucich ucincich a rizicich 1écby

Vybrani pacienti s deleci 5q a IPSS skore nizké ¢i interm.1 mohou byt kandidaty na allogenni
transplantaci kmenovych bunék v ptipadé transfuzni dependence ¢i neodpovidavosti na terapii
s lenalidomidem

Podani lenalidomidu neni v sou¢asné dob& doporuceno pro pacienty s deleci 5q, jez maji vice
jak 5% blastu v kostni dieni, komplexni abnormality karyotypu, IPSS rizikové skdre vice jak 2
a pacienty s mutaci p53 genu

Allogeni transplantace pro pacienty s MDS nizkého rizika

1.

Osetiujici 1ékat by mél indikované pacienty s MDS prodiskutovat s lokalni transplanta¢ni
komisi

Kazdy pacient by mél byt vySetfen stran stanoveni EBMT rizikového skore, a také by mél byt
stanoven transplantaéni index komorbidity (HCT-CI)

Do lé¢ebného rozhodovani by mély byt zahrnuty i dalsi prognostické udaje, jako je napiiklad
transfuzni zavislost

Soucasna data prokazuji obdobné vysledKy transplantaci pro pfibuzné i nepfibuzné darce
krvetvornych bun¢k

Podani myeloablativniho pfipravného rezimu je uptednostnéno pied rezimem s redukovanou
intenzitou piipravy (RIC)- samoziejmé pokud pacient spliiuje Kritéria véku a komorbidity

Chronicka myelomonocytarni leukémie



4.

Podpiirna terapie a podavani hydroxycarbamidu (hydroxyurea) je doporu¢eno pro vétsinu
pacientt.

Azaciditine je indikovan pro pacienty s neproliferativni formou CMML-2

Allogenni transplantace krvetvornych bunék od neptibuzenského darce s ¢i bez predchozi
1écby chemoterapii by mela byt zvazena u vybranych pacientt

Pacienti indikovani k 1é¢bé mohou profitovat v 16¢bé v ramci klinickych studii

Pacienti s vysokym rizikem schopni podstoupit allogeni transplantaci krvetvornych bunék

1.

9.

Casné provedeni allogenni transplantace krvetvornych bunék s ¢i bez piipravného podéani
chemoterapie by mélo byt zvaZzeno u vSech pacientd s MDS syndromem vysokého rizika, ktefi
jsou tuto proceduru schopni podstoupit

Schopnost podstoupit transplantaci krvetvornych bunék je doporuc¢eno posuzovat dle indexu
komorbidit nez dle véku

Pacienti s indexem komorbidity HCT-IC méné jak 3 mohou byt doporuceni pro transplantaci
Pacienti s vice jak 10 % blasti v kostni dieni by méli pied vlastni transplantaci absolvovat 1-2
cykly intenzivni chemoterapie, aby se dostali do remise onemocnéni.

Je doporuceno vysetieni hladiny ferritinu pfed provedenim transplantace.

Shodny nepiibuzny darce krvetvornych bun¢k je doporucen pii nedosazitelnosti
ptibuzenského darce krvetvornych bunck

Intenzita pfipravného rezimu zavisi na rizikovosti onemocnéni a rizikovych faktorech pacienta
Pacienti, jeZ po podani indukéni chemoterapie nedosahnou 1é¢ebné odpovédi nejsou
doporuceni k transplantaci, ale mohou profitovat z experimentalni ¢i pouze podpirné terapie
Autologni transplantace krvetvornych bunék neni doporuc¢ena mimo experimentalni protokoly

Pacienti s vysokym rizikem neschopni podstoupit allogenni transplantaci krvetvornych bunék

1.

U star$ich zdatnych pacientli bez nepfiznivého karyotypu by mélo byt zvazeno podani
intenzivni chemoterapie ¢i azacitidinu.

Azacitin v prvni linii je doporucen u pacientl s IPSS 2 a vysoké riziko ¢i AML s 20-30%
blastl v kostni dfeni, jez nejsou neindikovani k allogenni transplantaci

Doporué¢ena davka azacitidinu je 75mg/m2 denné v 7 nasledujicich dnech ale i schéma 5-2-2
je akceptovatelné

Pacienti s 1é¢ebnou odpovédi by méli v 1é¢bé pokracovat az do ztraty 1é¢ebné odpovédi
Rozhodnuti o ukonéeni 1é¢by po 6 cyklu u pacientt, jez nedosahli 1é¢ebné odpovédi, ale maji
stabilni onemocnéni je zavislé na preferencich pacienta a oSetiujiciho 1ékaie
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