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SOUHRN

Kontinualny rozvoj novych poznatkov v hematopatoldgii a najma genetike hematologickych nadorov si vyziadal aktualizaciu Siroko akceptovanej a dodnes
pouzivanej WHO klasifikacie myeloidnych neoplazii, publikovanej pre 8 rokmi. Zakladné principy tejto klasifikacie vsak ostavaju nezmenené a preto autori
novej WHO klasifikacie nehovoria o vzniku novej, ale skor o ,revizii“ pévodnej klasifikacie. Cielom tejto prace je priblizit Sirokej verejnosti patolégov, hemato-
I6gov resp. inych klinikov v Ceskej Republike a na Slovensku najdélezitejsie zmeny v diagnostike myeloidnych neoplézii, ktoré boli nedavno publikované
mienkotvorcami v tejto oblasti.
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Changes of the WHO classification of myeloid neoplasms in the context of the 2016 revision

SUMMARY

Continual progress of knowleges in hematopathology and genetics of hematologic tumors requires actualisation of widely accepted and presently used WHO
classification of myeloid neoplasms published 8 years ago. However, the basic principles of this classification remain unchanged, therefore the authors of new
WHO classification mention the ,revision” of previous and not the introduction o new classification. The aim of this paper is to outline the most important
changes of myeloid neoplasm diagnostics to pathologists, hematologists and other clinicians in Czech Republic and Slovakia. This review is based on several

papers recently published by opinionleaders in this field.
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Od posledného vydania WHO klasifikdcie nadorov kr-
votvornych a lymfatickych tkaniv pred 8 rokmi (1) doslo v he-
matopatolégii k zna¢nému rozvoju poznatkov s naslednou
potrebou upravit donedavna pouzivané diagnostické kritéria
myeloidnych neoplazii (MN). NajdblezitejSim dévodom bola
nutnost implementovat nové diagnostické a prognostické
markery do diagnostickych kritérii tychto ochoreni. Taktiez
boli lepsie definované a $tandardizované morfologické kri-
téria hematologickych neoplézii, a to najma v skupine mye-
loproliferativnych neoplazii (MPN), ktoré su teraz spolahlivej-
sie, s lepsou reprodukovatelnostou medzi hodnotiacimi pa-
tolégmi. Klinické studie opakovane potvrdili nevyhnutnost
komplexného diagnostického pritupu k hematologickym
neoplazidm, v zmysle vzdjomnej koreldcie klinickych a la-
boratérnych udajov s morfolégiou nddorovych buniek a vy-
sledkami cytogenetickych resp. molekuldrno-genetickych
vysetreni. Kedze vietky tieto pristupy su implementované uz
v predchdadzajicej WHO klasifikacii hematologickych neopla-
zii (1), aktudlne prezentované zmeny su v zdsade len uprave-
nou a,vylep3enou” formou predchadzajucich diagnostickych
principov a vacsina nozologickych jednotiek, ako aj zaklady
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ich diagnostickych kritérii ostavaju zachované. Cielom tohto
prispevku je len upozornit na najdoélezitejsie predpokladané
zmeny doteraz pouzivanej a vieobecne akceptovanej WHO
klasifikacie MN, pricom vychadzame z komplexnej a prehlad-
nej prace uznavanych expertov v tejto problematike (2),
z ktorych cast si samotni tvorcovia predchadzajlcej, ako aj
nadchdadzajicej WHO klasifikacie.

Myeloproliferativne neoplazie (MPN) stéle ostavaju rozdele-
né na skupinu Ph'* (resp. BCR-ABL*) neopldzii, kde patri chro-
nickd myeloidna leukémia (CML) a skupinu Ph'" MPN s troma
zékladnymi nozologickymi jednotkami: prava polycytémia
(PV), esencialna trombocytémia (ET) a primarna myelofibréza
(PMF). Zakladom potvrdenia CML st molekuldrno-genetické
analyzy, avsak k zmenam doslo v definicii akcelerovanej fazy
(AF) ochorenia. V tejto oblasti doteraz chybal vieobecne ak-
ceptovany konsenzus a existovali rézne diagnostické kritéria
AF. Novd WHO Kklasifikacia preto dopifa doteraz pouzivanu
kombinaciu hematologickych, morfologickych a cytogenetic-
kych kritérii pre diagnézu AF CML o faktory genetickej evolu-
cie ochorenia (3). Taktiez zavadza zatial ,provizérne” kritéria AF
v zmysle odpovede ochorenia na lie¢bu inhibitormi tyrozino-
vych kinaz, pricom efektivitu tychto kritérii preveria nasledu-
juce klinické studie. Definicia blastickej fazy CML ostéva ne-
zmenena: 20% blastov v periférnej krvi (PK) resp. kostnej dreni
(KD), alebo extramedularna akumulécia blastov.

Principom diagnostiky Ph'" MPN, podobne ako v pred-
chéadzajucej WHO Kklasifikacii je kombinécia tzv. ,velkych”
a ,malych” diagnostickych kritérii. Zasadne ich viak obo-
hatil objav novych genetickych abnormalit asociovanych
s Ph™ MNP, ktoré sa vyznacuju nielen diagnostickym, ale aj
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