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Občanské sdružení MDS MDS. Tato 3 písmena nás spojují. Myelodysplastický syndrom.

Lidé s tímto onemocněním trpí poruchou krvetvorby. V jejich těle se mimo jiných poruch usazuje také po krevních transfuzích železo a to ničí kmenové krvetvorné buňky. S nadsázkou lze tedy říci, že osoba s MDS je „iron (wo)man“ nebo-li železný muž (žena). Ano, jsme železní. Jsme odolní vůči železu. Naše onemocnění nás neskolilo a tak jsme v roce 2008 jsme založili občanské sdružení s názvem Sdružení MDS. Jsme tu pro každého, kdo má zájem o informace o tomto onemocnění.


Věděli jste před dnešním setkáním, co je diagnóza MDS? Asi nikoli. Že? Právě proto jsme se rozhodli vyhlásit ve spolupráci s odbornou společností vedenou doc. Čermákem v České republice projekt „20 dní pro MDS“. 
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CO JE  MDS?

Myelodysplastický syndrom (MDS) je onemocnění krvetvorné tkáně. Porucha krvetvorby vede k nedostatku krvinek a k projevům anemie (nedostatek červených krvinek), infekcím a krvácení. Možná je transformace do akutní leukémie. Etiologie onemocnění i přes intenzivní výzkum je zatím neznámá. MDS je jedna z nejčastějších hematologických malignit v dospělém věku. Jeho incidence stále narůstá s prodlužujícím se věkem populace a pravděpodobně též se zvyšováním expozice různým toxickým látkám. Terapie tohoto onemocnění je však stále svízelná.


Mimo transplantaci kostní dřeně neexistuje kausální terapie tohoto onemocnění. Tak bohužel i dnes nakonec většina nemocných je léčena pouze transfusemi (krevními převody), antibiotiky a další podpůrnou terapií. 


Přes 90% MDS nemocných trpí anémií. U většiny z nich jsou bohužel transfuse jedinou možnou terapií. Každá transfusní jednotka představuje přísun asi 200-250 mg železa - Fe, což při denním vylučování Fe asi 1-2 mg a nutnosti opakovaných převodů krve vede nevyhnutelně k hromadění Fe v organismu. Většinou nemocní dostávají trvale takové 2-4 transfusní jednotky za měsíc. Brzy se tak dostanou k hodnotě 20, což již představuje limit pro možný rozvoj poškození organismu nadbytečným Fe.


Normálně je v organismu 3,5-5 g Fe. Fe má velice důležitou funkci v organismu, na prvém místě stojí přenos kyslíku ke tkáním, je i součástí mnoha důležitých enzymů. Dochází-li ale k jeho hromadění, stává se pro tělo jeho přebytek škodlivý. Nadbytečné Fe v buňkách tvoří toxické sloučeniny a může způsobit až jejich smrt. Hromadí se v orgánech s jejich následným poškozením vedoucím v některých případech k selhání jejich funkcí. 


Nejvíce je ohroženo srdce, játra a endokrinní orgány. Selhání srdce je nejčastější neleukemickou příčinnou úmrtí vyskytující se asi v 51% MDS nemocných. Obecně platí pro všechny nemocné, kteří dostávají trvale transfuse, že poškození srdce je hlavní příčinou úmrtí. Přetížení Fe vede u MDS nemocných nejen k snížení celkového přežití, ale i k zhoršení  výsledků u  transplantací. Nadbytečné Fe v organismu se již dnes dá snadno určit a tak víme, kdy je třeba zahájit léčbu vedoucí k jeho odstranění.


Jedinou možnou prevencí a terapií hromadění nadbytečného Fe je chelatační léčba. Jde o podávání léků, které mají schopnost vázat a odstraňovat Fe z organismu. Již dlouho je k dispozici účinný lék Desferal, který si musí nemocní aplikovat v podkožní několikadenní infusi. Pro mnohé z nich to je neproveditelný a značně život komplikující proces.   Významným pokrokem proto bylo uvedení 2 nových perorálních (tabletek) chelátorů Fe. 


Poškození zárodečné krvetvorné buňky (chemické látky, záření, viry) vede ke vzniku postupně se množící skupiny poškozených buněk (tzv. klonu), které mají určitou růstovou výhodu oproti zdravým buňkám a mohou postupně zcela potlačit normální krvetvorbu a dát vznik nádorovému bujení krvetvorby – leukémii.

LÉČEBNÉ PŘÍSTUPY K NEMOCNÝM S MDS

konzervativní (kontrola patologického klonu)

intenzivní (eradikace patologického klonu)

ORGANIZACE PÉČE O NEMOCNÉ S MDS V ČR

· Regionální hematologická pracoviště – základní diagnostika, konzervativní léčba
· Centra intenzivní a specializované hematologické péče – potvrzení a upřesnění diagnózy, intenzivní léčba včetně transplantace krvetvorných buněk (Praha, Plzeň, Hradec Králové, Brno, Olomouc).
· Sekce pro léčbu myelodysplastického syndromu při České Hematologické společnosti – sdružuje lékaře zabývající se diagnostikou a léčbou MDS (společné diagnostické a léčebné postupy)
· Národní registr nemocných s MDS – hlášení nových nemocných s MDS, centrum při I. interní klinice VFN v Praze 2 (doc. MUDr. Radana Neuwirtová,CSc.) více než 1300 nemocných.

SPOLUPRÁCE SE ZAHRANIČÍM:

Centrum excelence při MDS Foundation – ÚHKT Praha, vedoucí doc. MUDr. J.Čermák,CSc.
Účast v mezinárodních léčebných studiích (EORTC, LeukemiaNet)
European MDS Registry - hlášení nemocných
MDS Registr - účel

Prospektivní sběr dat o nemocných s MDS 

- Biologické porovnávací studie 

Sběr dat s vzácnými a neobvyklými podtypy MDS – vzájemná konsultace a výměna dat

Cílem je popsat incidenci, demografii a způsob péče o nemocné s nově diagnostikovaným MDS s nízkým a středním rizikem dle IPSS

