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Souhrn
Skupina myelodysplastick˘ch syndromÛ (MDS) je v platné MNK klasifikaci fiazena do skupiny NovotvarÛ nejistého nebo neznámé-
ho chování (D37–D48). ProtoÏe Národní onkologick˘ registr (NOR) poskytuje pouze souhrnná data t˘kající se celé této skupiny, je
obtíÏné posoudit validitu dat NOR t˘kajících se MDS. Nicménû srovnání s incidencí v˘skytu choroby posuzovanou podle dat z âes-
kého registru nemocn˘ch z MDS ukazuje na nedostateãné hlá‰ení nemocn˘ch s touto chorobou do NOR. DÛvodem je jednak nepfies-
né rozdûlení MDS do jednotliv˘ch podskupin v MNK klasifikaci, jeÏ neodpovídá ani FAB, ani WHO klasifikaci MDS, jednak pro-
blematiãnost zafiazování MDS mezi nádorová onemocnûní. Obojí poukazuje na nefunkãnost souãasné verze MNK klasifikace.
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Summary
In the current version of MNK classification, the myelodysplastic syndromes (MDS) belong to the subgroup of Neoplasias of uncer-
tain or unknown behavior (D37–D 48). Since the National Oncological Registry (NOR) is reporting only  summarized data reflecting
the whole above mentioned subgroup, it is difficult to review the validity of the NOR data concerning MDS. Nevertheless, a compa-
rison of incidence of MDS in NOR  with data obtained from the Czech MDS Registry clearly shows an insufficient reporting of MDS
patients to NOR. The reason is an inaccurate subclassification of MDS in MNK classification not reflecting either FAB or WHO cri-
teria for MDS on one hand, and a problematic classification of MDS as a neoplastic disease on the other hand. The data reported point
out the current version of MNK classification as non-functional.
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Myelodysplastick˘ syndrom (MDS) pfiedstavuje vût‰i-
nou chronicky probíhající klonální poruchu krvetvorby.
Patologick˘ klonus vznikající mutací pluripotentní kme-
nové krvetvorné buÀky vyvolává urãitou abnormální
odpovûì vedoucí v prvé fázi ke zv˘‰ené apoptóze –
bunûãné smrti prekursorÛ [1]. DÛsledkem je obraz pan-
cytopenie rÛznû vyjadfiené v jednotliv˘ch krevních
fiadách. Akumulace dal‰ích mutací vede postupnû k inhi-
bici fyziologické diferenciace bunûk a vystupÀované pro-
liferaci mlad˘ch CD34+ bunûk náleÏejících patologic-
kému klonu. Klinick˘m korelátem tohoto stavu je
postupn˘ nárÛst poãtu myeloblastÛ v kostní dfieni
a v koneãné fázi pak obraz rozvinuté akutní myeloidní
leukémie.
MDS pfiedstavuje pomûrnû heterogenní skupinu one-
mocnûní s rÛznû závaÏnou prognózou. Star‰í pokusy
o klasifikaci choroby, jeÏ byla naz˘vána nejprve preleu-
kémií ãi doutnající anémií a od konce sedmdesát˘ch let
minulého století refrakterní anémií se zmnoÏením blas-
tÛ, byly v roce 1982 nahrazeny tzv. FAB (francouzsko-
americko-britskou) klasifikací rozdûlující nemocné
s MDS do 5 podskupin podle poãtu blastÛ v kostní dfieni
a podle pfiítomnosti ãi nepfiítomnosti tzv. prsténãit˘ch
sideroblastÛ [2]. Souãasnû má tato klasifikace i prognos-
tick˘ v˘znam: nemocní s refrakterní anémií (RA) a refrak-

terní anémií se zmnoÏením prsténãit˘ch sideroblastÛ
(RARS) mají obecnû lep‰í prognózu, del‰í dobu pfieÏití
a men‰í riziko pfiechodu do akutní leukémie neÏ nemoc-
ní s nadbytkem blastÛ v kostní dfieni, tj. nemocní s RAEB
(refrakterní anémie s nadbytkem blastÛ), RAEB-
T (refrakterní anémie s nadbytkem blastÛ v transforma-
ci) a s chronickou myelomonocytární leukémií (CMML). 
V roce 1999 byla publikována tzv. WHO klasifikace MDS
[3]. Tato klasifikace odráÏí do urãité míry poznatky zís-
kané bûhem pfiedchozích 17 let pfii klasifikaci nemocn˘ch
podle FAB kritérií. Ukázalo se, Ïe skupina refrakterních
anémií je opravdu heterogenní a Ïe zahrnuje jak nemoc-
né pfieÏívající dlouhodobû pfii pouhé podpÛrné léãbû,
(napfi. pacienty s tzv. 5q- syndromem ãi nemocné s tzv.
„ãistou“ anemií s dysplasií postihující pouze erytropoe-
zu), tak nemocné s tûÏkou pancytopenií, u nichÏ mÛÏe b˘t
prÛbûh choroby komplikován závaÏn˘m krvácením ãi tûÏ-
kou systémovou infekcí a ktefií mohou b˘t potenciálnû
indikováni k transplantaci krvetvorn˘ch bunûk. Proto byla
skupina refrakterních anémií rozdûlena na nemocné
s rerakterní anémií (RA) s dysplasií postihující pouze ery-
tropoezu, na nemocné s refrakterní cytopenií s dysplasií
ve více fiadách (RCMD), na nemocné s morfologicky
a cytogenicky specifick˘mi nálezy v rámci tzv. 5q- syn-
dromu a dále na nemocné s neklasifikovatelnou refrak-
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terní anémií (RAu). Vzhledem k tomu, Ïe prakticky v‰ich-
ni neléãení nemocní s dg. RAEB-T progredují, pokud
nezemfiou na nûkterou z komplikací, do obrazu akutní
myeloidní leukémie (AML) a léãebn˘ postup se u obou
skupin v zásadû neli‰í, byli nemocní s MDS typu RAEB-
T pfiefiazeni do skupiny akutních myeloidních leukémií
rozvíjejících se z MDS, ãi akutních myeloidních leukémií
s multilineární dysplasií. Nemocní s CMML pak byli pfie-
fiazeni do skupiny smí‰en˘ch a myeloproliferativních
a myelodysplastick˘ch chorob. V Tabulce 1 je provede-
no srovnání obou klasifikací MDS.
Souãasná 10.revize MKN klasifikace z roku 1992 [4] odrá-
Ïí díky dobû svého vzniku do znaãné míry FAB klasifi-
kaci MDS. Ve skupinû Myelodysplastick˘ch syndromÛ
oznaãen˘ch kódem D46 je odli‰ena refrakterní anemie bez
sideroblastÛ (D46.0), refrakterní anemie se sideroblasty
(D46.1), refrakterní anemie s pfiebytkem blastÛ (D46.2)
a refrakterní anemie s nadbytkem blastÛ s transformace-
mi (D46.3). Pominene-li jazykovou nepfiesnost (transfor-
mace choroby je jen jedna – do akutní leukémie, nikoli
více smûry) a drobnûj‰í odborné nedostatky (pro zafiaze-
ní do poskupiny RARS je nutné zmnoÏení prsténãit˘ch,
nikoli jak˘chkoli sideroblastÛ), jeví se jako problematic-
ké pfiedev‰ím dal‰í podskupiny uvedené v MKN klasifi-

kaci. Podskupina D46.4 – refrakterní anémie, NS se uka-
zuje jako nadbyteãná a slouÏí pouze k tomu, aby se v ní
ocitali nesprávnû ãi nedostateãnû klasifikovaní nemocní
s dg. RA ãi RARS, ãímÏ dochází ke zkreslení poãtu
nemocn˘ch v tûchto podskupinách. Stejnû neurãité a zavá-
dûjící jsou podskupiny D46.7 – Jiné myelodysplastické
syndromy (není blíÏe urãeno jaké) a D46.9 – Myelodys-
plastick˘ syndrom, NS ãi Preleukemie, NS. Zde by byl
lep‰ím termínem název Myelodysplastick˘ syndrom
neklasifikovateln˘ (podobnû jako u WHO klasifikace), do
této podskupiny spadá pomûrnû velmi úzk˘ okruh nemoc-
n˘ch, které skuteãnû nelze zafiadit podle Ïádn˘ch kritérií.
Chronická myelomonocytární leukémie není fiazena mezi
myelodysplasie vÛbec, coÏ odráÏí tradiãní a ponûkud jed-
nostrann˘ pohled patologÛ zaloÏen˘ na izolovaném vy‰et-
fiení histologick˘ch preparátÛ. Nicménû i nová WHO kla-
sifikace fiadí CMML mezi smí‰ené myeloproliferativní
a myelodysplastické syndromy, problémem v‰ak zÛstává,
Ïe tvÛrci MKN klasifikace vytváfiejí odtrÏenû na podkla-
dû histopatologie obdobnû jako v fiadû jin˘ch pfiípadÛ kli-
nicky neexistující jednotku chronické monocytární leu-
kémie kódovanou jako C93.1. 
Pfii pokusu o zhodnocení vûrohodnosti dat o incidenci
MDS, která poskytuje Národní onkologick˘ registr
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FAB subtyp % blastÛ ve dfieni % prsténãit˘ch sideroblastÛ dal‰í kritéria 
RA < 5 < 15 < 1% blastÛ 
(refrakterní anémie) v periferní krvi
RARS
(refrakterní anémie se 
zmnoÏením prsténãit˘ch 
sideroblastÛ) < 5 > 15 < 1% blastÛ

v periferní krvi
RAEB
(refrakterní anémie 5 – 20 rÛzné < 5% blastÛ
s nadbytkem blastÛ) v periferní krvi
CMML monocyty v 
(chronická myelomonocytární 1 – 20 rÛzné periferní krvi 
leukémie) > x109/l, zv˘‰ené 

% monocytÛ ve dfieni
RAEB-T
(refrakterní anémie 21 – 30 rÛzné > 5% blastÛ
s nadbytkem blastÛ v periferní krvi a 
v transformaci) < 30 % blastÛ

ve dfieni

WHO klasifikaãní systém

Myelodysplastick˘ syndrom Myelodysplastick˘/myeloproliferativní syndrom
RA CMML
RARS aCML

(atypická chronická myeloidní leukémie)
RCMD JMML
(refrakterní cytopenie s dysplasií (juvenilní myelomonocytární leukémie)
ve více fiadách)
RAEB
5q- syndrom
MDS neklasifikovateln˘

Tabulka 1.: Charakteristika jednotliv˘ch podtypÛ MDS podle FAB klasifikace (dle Bennetta  et al., 1982 [1] ) a srovnání s návr-
hem WHO klasifikace MDS (dle Harrisové et al., 2000  [3]). 
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Obr.2a,b.: Procentuální zastoupení jednotliv˘ch podtypÛ MDS
v registru nemocn˘ch s MDS pfii Sekci pro diagnostiku a léãbu
MDS pfii âLS JEP ( Obr.2a) a v registru ÚHKT ( Obr.2b).

(NOR), je hlavním problémem skuteãnost, Ïe registr
poskytuje pouze souhrnná data o skupinách D37–D48 pod
spoleãnou hlaviãkou Novotvary nejistého nebo neznámé-
ho chování. Na Obrázku 1 jsou porovnány poãty hlá‰e-
n˘ch nemocn˘ch do NOR ve skupinách D37–D48 v letech
1990, 1995, 2000, 2002 s poãty nemocn˘ch hlá‰en˘ch do
registru nemocn˘ch s MDS, jenÏ pokr˘vá cca 75 % úze-
mí âR a dále s poãty novû diagnostikovan˘ch nemocn˘ch
s MDS v ÚHKT v tûchto letech, spádová oblast ÚHKT
ãiní pro tuto chorobu cca 2 000 000 obyvatel. Porovnání
údajÛ ukazuje jiÏ na první pohled nepomûr mezi relativ-
nû vysok˘m poãtem nemocn˘ch v registru MDS a nízk˘m
poãtem nemocn˘ch se v‰emi novotvary nejistého chová-
ní, jeÏ byli hlá‰eni do NOR. DÛvodem je zfiejmû jednak
to, Ïe u fiady nemocn˘ch, kde není nádor jednoznaãn˘,
není onkologické hlá‰ení provádûno (proã si komplikovat
Ïivot nûjak˘m hlá‰ením, kdyÏ vlastnû nevíme, co máme
hlásit?), jednak je tfieba si uvûdomit, Ïe u MDS se dlouho
vedly spory o tom, zda onkologická hlá‰ení vÛbec prová-
dût, kdyÏ choroba vlastnû není nádorem (není to leuké-
mie, ale preleukémie) a fiada pracovi‰È provádí hlá‰ení
teprve v posledních letech. Dal‰ím zajímav˘m nálezem je
pomûrnû prudk˘ nárÛst v poãtu hlá‰en˘ch nemocn˘ch do
registru MDS mezi roky 1990 a 1995 a mezi roky 1995
a 2000. Na tomto nárÛstu se bezesporu podílí edukaãní
a epidemiologická ãinnost Kooperativní skupiny pro dia-
gnostiku a léãbu MDS, ve které se sdruÏuje pfieváÏná vût-
‰ina hematologick˘ch pracovi‰È v âeské republice a kte-
rá vykonala nedocenitelnou práci v edukaci pfiedev‰ím
okresních hematologick˘ch pracovi‰È na poli diagnostiky
MDS. Trend nárÛstu poãtu novû diagnostikovan˘ch
nemocn˘ch s MDS pokraãoval i v letech 1995–2000, kdy
aktivita Kooperativní MDS skupiny vyvrcholila pofiádá-
ním 4. svûtového kongresu o MDS v Praze v roce 1999. 

Na druhé stranû je nutno na data souãasnû pohlíÏet i kri-
ticky. Na pfielomu tisíciletí se problematika MDS dostá-
vá do popfiedí pozornosti hematologÛ, onkologÛ i mole-
kulárních genetikÛ. Ukazuje se, Ïe hlub‰í poznání
mechanismÛ podílejících se na rozvoji choroby a zejmé-
na odhalení procesÛ podílejících se na dysregulaci nor-
mální krvetvorby a umoÏÀujících proliferaci nezral˘ch
leukemick˘ch blastÛ by mohlo slouÏit jako model leuke-
mogeneze a v obecnûj‰ím slova smyslu onkogeneze
vÛbec. Negativním dÛsledkem toho je i to, Ïe diagnóza
MDS se stala do urãité míry i „módní“ záleÏitostí. Toto
tvrzení není nadsázkou. Uvûdomíme-li si, Ïe pfii obecnû
uznávané incidenci MDS je moÏno oãekávat na celém
území âR cca 140–180 nov˘ch pfiípadÛ roãnû, jsou roã-
ní poãty hlá‰en˘ch nemocn˘ch v registru pfiesahující 140
nov˘ch pfiípadÛ s velkou pravdûpodobností zatíÏeny chy-
bou vypl˘vající z tzv. „pfiediagnostikování chorobou“ .
Pro tento jev svûdãí i pokles poãtu novû hlá‰en˘ch nemoc-
n˘ch v posledních letech, kdy se zaãíná stále dÛslednûji
uplatÀovat pravidlo verifikace diagnózy MDS v nûkte-
rém z center zab˘vajícím se specializovanou hematolo-
gickou péãí. Správná diagnóza MDS není jednoduchá
a naopak lze po právu fiíci, Ïe se jedná o jednu z nejob-
tíÏnûj‰ích diagnóz v hematologii. NárÛst poãtu nemoc-
n˘ch diagnostikovan˘ch v posledních letech v ÚHKT
odráÏí i jin˘ trend v péãi o nemocné v MDS, centraliza-
ci zejména mlad‰ích nemocn˘ch na pracovi‰tích zab˘-
vajících se transplantací krvetvorn˘ch bunûk.

anal˘za hematoonkologick˘ch dat v Národním onkologickém registru âR

Obr.1.: Srovnání poãtu nemocn˘ch hlá‰en˘ch do NOR ve skupinách
D37–D48 (lev˘ sloupec), do registru nemocn˘ch s MDS pfii Sekci
pro diagnostiku a léãbu MDS pfii âLS JEP (stfiední sloupec) a do
registru ÚHKT (prav˘ sloupec) v letech 1990, 1995, 2000 a 2002.
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Obr. 2 ukazuje podíl jednotliv˘ch subtypÛ MDS (dle FAB
klasifikace) v registru nemocn˘ch s MDS, jenÏ je veden
Sekcí pro diagnostiku a léãbu MDS âeské hematologické
spoleãnosti âLS JEP (Obr. 2a) a v registru nemocn˘ch
s MDS vedeném v ÚHKT (Obr. 2b) [5]. Mezi registry
nejsou v˘raznûj‰í rozdíly, ponûkud vût‰í procento nemoc-
n˘ch s pokroãil˘mi stadii choroby sledované v ÚHKT je
dÛsledkem moÏností léãby kombinací chemoterapie a trans-
plantace krvetvorn˘ch bunûk na tomto pracovi‰ti. BohuÏel
nejsou k dispozici podrobnûj‰í data o poãtu nemocn˘ch hlá-
‰en˘ch do NOR v jednotliv˘ch podskupinách D46.1–D46.9
dle MKN, coÏ by mohlo pfiinést zajímavé údaje zejména
o úrovni diagnostiky a znalosti klasifikace MDS.
Závûrem lze shrnout, Ïe údaje v NOR t˘kající se MDS

jsou zcela nedostateãné. Vypl˘vá to pfiedev‰ím z toho, Ïe
souãasná revize MKN klasifikace je pro MDS nevyho-
vující, aÈ jiÏ klasifikujeme nemocné podle star‰ích FAB
kritérií, ãi podle nové WHO klasifikace. WHO klasifika-
ce MDS je jistû pfiínosná pro ãasné formy MDS, kde retro-
spektivní studie ukazují oprávnûnost vyãlenûní refrak-
terní cytopenie s dysplasií ve více fiadách (RCMD) jako
samostatné prognosticky nepfiíznivé jednotky [6, 7], na
druhé stranû je tfieba ujednotit pfiístup k nemocn˘m s MDS
typu RAEB-T, ktefií jsou jednou vedeni a hlá‰eni jako
MDS (dle FAB kritérií), jindy jako AML (dle WHO)
a nezfiídka je jeden nemocn˘ hlá‰en jak do registru MDS,
tak do registru AML. Na druhé stranû fiada nemocn˘ch
s MDS není do registru hlá‰ena, protoÏe je obtíÏnû zafia-

ditelná do nepfiesnû vytvofien˘ch podskupin MKN klasi-
fikace. Dal‰ím dÛvodem, proã jsou údaje o MDS v NOR
nereprezentativní, je skuteãnost, Ïe MDS je fiazen v MKN
klasifikaci z ne zcela smyslupln˘ch dÛvodÛ mezi novo-
tvary o neznámém chování, takÏe nûkterá pracovi‰tû, kte-
rá MDS za novotvar nepovaÏují, neprovádûjí hlá‰ení
vÛbec. Krom toho se ãást (zejména star‰ích) nemocn˘ch
na hematologická pracovi‰tû k vy‰etfiení vÛbec nedosta-
ne, protoÏe anemie je u nich povaÏována za sekundární
pfii nûjakém jiném onemocnûní nebo je zcela mylnû usu-
zováno na tzv. anémii ve stáfií, jednotku, jejíÏ existence
byla opakovanû popfiena. 
Hlavní pfiíãinou insuficience systému registrace v NOR
u MDS je ale, jak jiÏ bylo mnohokrát fieãeno, dnes jiÏ zce-
la nefunkãní MKN klasifikace, jeÏ neakceptuje souãasné
poznatky vûdy a jeÏ je zaloÏena na jednostranném zasta-
ralém popisném pfiístupu bez hlub‰ího vztahu ke klinice.
Pfiíklad registru MDS pfii Sekci pro diagnostiku a léãbu
MDS âeské hematologické spoleãnosti âLS JEP ukazu-
je cestu, jak lze spoluprací se specialisty zab˘vajícími se
problematikou hematoonkologick˘ch onemocnûní v rám-
ci odborné spoleãnosti získat validní data o incidenci cho-
roby v âR. 

Autor dûkuje doc. MUDr. Radanû Neuwirtové, CSc.
a RNDr. Hanû Krejãové za poskytnutí dat z Registru
nemocn˘ch Sekce pro diagnostiku a léãbu MDS pfii
âLS JEP.
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