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Chronická myelomonocytová leukemie (CMML) je 
klonální hematologické onemocnění, které má některé 
rysy myelodysplastických syndromů (MDS) a chronic-
kých myeloproliferativních onemocnění. Má velmi 
variabilní klinický průběh s výraznými rozdíly v cel-
kovém přežití (OS) a rizikem transformace do akutní 
myeloblastické leukemie (AML). Různé studie identifi-
kovaly důležité prognostické faktory a některé vytvořily 
prognostické systémy. Žádný z nich však nebyl široce 
přijat. Cílem studie uvedených autorů bylo vyvinout 
nový pro CMML specifický prognostický systém 
(CPSS), který by identifikoval nezávislé prognostické 
faktory pro OS a vývoj do AML na velkém souboru pa- 
cientů s CMML. Dalším cílem bylo určit prediktivní ka-
pacitu tohoto CPSS a porovnat ji s jinými prognostický-
mi systémy pro CMML. Retrospektivní studie analyzo-
vala data až dosud největšího počtu 558 pacientů v první 

Syndrom Hurlerové (HS) je nejtěžší fenotyp ve spek-
tru mukopolysacharidózy typu I (MPS I), typu lyzozo-
mální střádavé choroby. Neléčený HS syndrom vede 
k progresivnímu a konečnému fatálnímu multisysté-
movému zhoršení, včetně psychomotorické retardace, 
těžkých kostních deformit a život ohrožujících kardiál-
ních a plicních komplikací. Transplantace hematopoe-

zaváděcí fázi u  pacientů s  CMML („trainig cohort“). 
Nezávislý ověřovací soubor tvořilo 274 pacientů („vali-
dation cohort“). Práce podrobně popisuje charakteris-
tiku a výsledky získané univariantní a multivariantní 
analýzou obou souborů. Potvrzuje dříve známý pro-
gnostický dopad podtypů podle WHO a FAB klasifikace 
a specifických chromozomálních abnormalit. Poprvé 
zjišťuje relevanci závislosti na transfuze erytrocytů při 
diagnóze CMML. Výsledkem celé studie je definice 4 
rizikových skupin pacientů pro celkové přežití a vývoj 
do AML. Zatím nový specifický prognostický systém 
CPSS představuje snadno proveditelný a užitečný způ-
sob pro určení prognózy, plánování terapie a vhodnost 
pro budoucí klinické studie u pacientů s CMML.
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tických kmenových buněk (HSCT), zavedená u těžkého 
typu HS I v roce 1980, se stala celosvětově nejčastější 
transplantovanou chorobou v rámci vrozených poruch 
metabolismu. Samotná léčba pomocí náhrady deficit-
ního enzymu (alfa-L-iduronidázy) neochrání centrální 
nervový systém u  těžké formy HS před deteriorací. 
Přes velké úspěchy transplantačního přístupu zůstává 
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