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Pacientka BL (*1996) - 25.9.2018, t.C. 1. gravidita 14. tyden

RA: rodi¢e zdravi, sestra zdrava
dédecek se I1éCil s PMF, zemrel v 75 letech

OA: dosud se s niCim nelécila

AA: prach, kocCky

NO: Pred tydnem teploty & proveden KO

Subj: teploty odeznély, je unavena, trochu se zadychava,
nehubne, nepoti se, nekrvaci ani gynekologicky, klouby neboli,

teploty odeznély, ATB ani jiné léky nebrala

Obj: bledSi kolorit kliZze, nejsou krvacivé projevy, lymfadenopatie
Ci hepatosplenomegalie nezjiSténa



Kazuistika - vysledky

O KO+ diffM:
Leuko 6,1 Hb 84 MCV 103,5 PLT 68 ret 0,03 schisto 0
Neutr. segm. 0,64 mono 0,04 eos 0,01 lymfo 0,31

[ Koaqgulace norm.

O Biochemie:
Urea 2,8 kreat 64 LDH 1,96 haptoglobin 0,30 JT normalni
Fe 35,7 FEVK 49,3 feritin 291,5 TSH 2,5
Hladina B12 248 folaty 8,35 Coombsuyv test negativni

O IE periferie:
Minoritni PNH klon 0,07% na ery, minimalni klon 0,7% na
granulocytech a minimalni klon 0,4% na monocytech




Kazuistika - vysetreni drene

O Myelogram:
Natéry jsou stfedné bunécéné, Cervena fada 26%, v 16% elementu

znamky dyserytropoezy (zneokrouhleni jader, pyknoza, intercyto-
plasmatické mustky), myeloidni fada 62%, dysplazie v 9% (hypo-
granularita, vétsi tyCe), blasty 1,5%, megakaryocyty pfitomny rizného
stupne zralosti), siderofagy pfitomny, sideroblasty 48/100

[ Cytogenetika: 46 XX [25]

O IF drené:
Nalez 0,2% myeloidnich prekurzoru a 0,6% myeloidnich blastu
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Dif.dg: hypoplasticka forma MDS ¢i AA |
s minoritnim kilonem PNH
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Casové obdobi
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Vysledky drene z 30.6.2020

Myelogram:

Natéry jsou normocelularni, ¢ervena rfada 13%, v 10% element
znamky dyserytropoezy, myeloidni fada 64%, dysplazie zde prakticky
nepfitomna, blasty 1%, megakaryocyty pfitomny rizného

stupné zralosti, siderofagy pritomny, sideroblasty 74/100

Histologie drené:

Bunécnost vzhledem k veku vyrazné snizena, trilinearni krvetvorba,
naruseni architektury, rozvolnéna hnizda erytroidnich elementd,
vyzravani vSech rfad zachovano, megakaryocyty lehce Cetngjsi, bez
atypii, retikularni sit jemna MF1, prukaz antigenu CD34 méné nez1%

Cytogenetika: 46 XX [20]

IF dfené: ve vzorku prokazano 0,7% vyzravajici

|E periferie: trva minoritni klon PNH (< 1%)
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Hypoplasticky MDS vs. AA

AA
PNH CMML
JMML
TR aCML
hMDS MDS/MPN-RS-T
MDS/MPN-U
lnherifed
BMF |
Cccus ,/ MPN
CHIP
SM

\ Abnormal

Proliferation




Hypoplasticky MDS vs. AA

_ " . | Pouze U PNH Vétsinou
e AA rizny normaini ?? 20-30% Normalni Cervené Klonu Ne nepfitomny
fady
* Hypopl. ” u 50% , Normalni Dvé& nebo Muize
MDS SEl abnormalni et nebo 1 tfi fady Lt byt L

Durrani J, Maciejewski P, ASH Education 2019



Cyto-histolog/genetického skore (hg-score)

Cytologicko/ histologické zmény

Cet
= Blasty > 5% 2
= Blasty 2-4% 1
" Fibrézagrade2 a3 1
= Dysmegakaryopoeza 1
= Prstencité sideroblasty >15%

= Prstencité sideroblasty 5—14%

2
1
= Tézka dysgranulopoeza 1
= Abnormalni cytogenetika 2

1

= Mutacni nalezy korespondujici s MDS

O Hg-score 2 2 je vice specifické pro hypopl. MDS
O NasSe pacientka Hg- score = 0 ‘ dg. AA

Bono E, Leukemia 2019: 33: 2495-2508



Analyza nMDS vs. hMDS vs AA

@ Hodnoceno 278 hMDS vs 136 AA vs 722 pacientit nMDS
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Bono E, Leukemia 2019: 33: 2495-2508



Analyza nMDS vs. hMDS vs AA - OS

cumuiative proportion surviving
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Bono E, Leukemia 2019: 33: 2495-2508



4 )
Hypoplasticky MDS vs. AA ne vzdy uvodem jednoznacné

Uzitecné stanoveni Hg-scére

\ Vhodné kontroly nalezu v case

J

Histologie

-

Cytogenetika Molekularni
genetika
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