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VYBER Z TISKU A ZPRAVY O KNIHACH

Development and validation of a prognostic scoring
system for patients with chronic myelomonocytic leukemia
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Chronicka myelomonocytova leukemie (CMML) je
klonalni hematologické onemocnéni, které ma nékteré
rysy myelodysplastickych syndromt (MDS) a chronic-
kych myeloproliferativnich onemocnéni. M4 velmi
variabilni klinicky prbéh s vyraznymi rozdily v cel-
kovém preziti (OS) a rizikem transformace do akutni
myeloblastické leukemie (AML). Riizné studie identifi-
kovaly dtlezité prognostické faktory a nékteré vytvorily
prognostické systémy. Zadny z nich v8ak nebyl Siroce
pfijat. Cilem studie uvedenych autord bylo vyvinout
novy pro CMML specificky prognosticky systém
(CPSS), ktery by identifikoval nezavislé prognostické
faktory pro OS a vyvoj do AML na velkém souboru pa-
cienti s CMML. Dal$im cilem bylo urcit prediktivni ka-
pacitu tohoto CPSS a porovnat ji s jinymi prognosticky-
mi systémy pro CMML. Retrospektivni studie analyzo-
vala data az dosud nejvétsiho poctu 558 pacientti v prvni
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zavadeéci fazi u pacientli s CMML (,,trainig cohort*).
Nezavisly ovétovaci soubor tvofilo 274 pacientt (,,vali-
dation cohort*). Prace podrobné popisuje charakteris-
tiku a vysledky ziskané univariantni a multivariantni
analyzou obou souboril. Potvrzuje dfive znamy pro-
gnosticky dopad podtypi podle WHO a FAB Klasifikace
a specifickych chromozomalnich abnormalit. Poprvé
zjistuje relevanci zavislosti na transfuze erytrocytl pti
diagnéze CMML. Vysledkem celé studie je definice 4
rizikovych skupin pacientli pro celkové pieziti a vyvoj
do AML. Zatim novy specificky prognosticky systém
CPSS predstavuje snadno proveditelny a uzitecny zpti-
sob pro urceni prognézy, planovani terapie a vhodnost
pro budouci klinické studie u pacientti s CMML.
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sources in children with Hurler syndrome after myeloablative conditioning
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vvyvos

tru mukopolysacharidézy typu I (MPS 1), typu lyzozo-
malni stfadavé choroby. Neléceny HS syndrom vede
k progresivnimu a konecnému fatalnimu multisysté-
movému zhorSeni, vCetné psychomotorické retardace,
tézkych kostnich deformit a Zivot ohrozujicich kardial-
nich a plicnich komplikaci. Transplantace hematopoe-
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tickych kmenovych bunék (HSCT), zavedena u tézkého
typu HS I v roce 1980, se stala celosvétové nejcastéjsi
transplantovanou chorobou v ramci vrozenych poruch
metabolismu. Samotnd 1é¢ba pomoci ndhrady deficit-
niho enzymu (alfa-L-iduronidazy) neochrani centralni
nervovy systém u tézké formy HS pred deterioraci.
Pres velké iispéchy transplantacniho pristupu zlistava
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fada otazek spojenych s indikaci, nejvyhodnéjsim
darcovskym zdrojem, transplantacni charakteristikou
a souvisejicimi celkovymi vysledky, komplikacemi a se-
lhanim. Autofi proto provedli kooperativni retrospek-
tivni analyzu vysledkd a rizikovych faktorti po HSCT
u pacientli s HS, léCenych v mnohocetnych centrech na
svété podle hlaSeni v evropském a mezinarodnim cen-
tru pro transplantace kostni dfené (EBMT, CIBMTR).
Podrobné referuji o vysledcich analyzy u 258 déti s HS
po myeloablativnim pfipravném rezimu z let 1995-2007.
Median véku pfi transplantaci byl 16,7 mésicti a median
doby sledovani 57 mésict. Potvrdili, Ze ¢asné provedené
HCT s nejlépe HLA shodnym darcem davaji nejlepsi

predpoklad pro pétileté celkové preziti a prezZiti bez
selhani. HCT s dobfe shodnou nepiibuzenskou jednot-
kou pupecnikové krve je zvlasté atraktivni, protoze je
rychle dosazitelnd. Autofi podrobuji diskusi nékteré
otazky pro dalsi studie, véetné ptfipravného rezimu,
chimérismu, sledovani posttransplantacnich hladin
enzymu a profylaxe GVHD. K praci se vztahuje velmi
zasvéceny komentat: Better BMT for Hurler syndro-
me - on the level? Michael A. Pulsipher, University
of Utah School of Medicine, ve stejném Cisle casopisu
Blood, pp. 3785-3787.
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Autofti pfedkladaji prvni vysledky zatim nejvétsiho
souboru dospélych pacientil s nové diagnostikovanou
primarni imunitni trombocytopenii (ITP), ktefi byli od
zacatku 1é¢by randomizovani do dvou srovnatelnych
podskupin:

a) s 1écbou dexametazonem samotnym (DXM),
b) s 1é¢bou kombinaci dexametazon plus rituximab.
(RTX+DXM).

Jedna se o otevienou studii faze 3 na celkovém poctu
133 pacientli z 9 hematologickych oddéleni v Dansku
od roku 2006 do roku 2011. Soubor je uzavien a finalni
zprava o vysledcich dlouhodobého sledovani se ocekava
v r. 2015. Podminky pro zatfazeni do studie, 1écebna
schémata v obou podskupinach, zpiisoby sledovani
a vyhodnoceni rozdilli ve vysledcich jsou podrobné
popsany. Primarnim konecnym cilem byla trvajici par-
cialni nebo kompletni odpovéd po 6 mésich trvajicim
sledovani. Sekundarni konecné cile zahrnovaly dobu
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do relapsu, dobu do zachranné 1é¢by a pocet splenek-
tomii. Median doby sledovani byl 922 dni. Primarni
konecny cil byl dosaZen u 58 % pacientl v podskupiné
RTX+DXM proti 37 % pacientl v podskupine DXM. Doba
do relapsu byla delsi a téz delsi byla doba do zdchranné
1é¢by u podskupiny s RTX+DXM. Velmi dtleZitou ¢asti
je odstavec zachycujici vedlej$i nezadouci Géinky. Byla
zjiSténa zvysena incidence vedlejsich nezddoucich aéin-
ki v podskupiné RTX+DXM. VSechny nezadouci vedlejsi
Ucinky byly jiz dfive popsany u souboru informaci k RTX
a k DXM. Pozornost zasluhuje sledovani hladin séro-
vych Ig. Souborné uzavira studie, Zze RTX+DXM dava
lepsi vysledky neZ monoterapie DXM. Autofi navrhuji,
aby RTX byl bran v tvahu ¢asné v 1écebné fazi nové
diagnostikované ITP, vCetné pred splenektomii.
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