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Alogenni transplantace hematopoetickych kme-
novych bunék (HSCT) je povazovana za standardni
péci jako konsolida¢ni terapie u pacienti s vysoko
rizikovou akutni myeloidni leukemii (AML). U pa-
cienti v prvni kompletni remisi (CR1) byl potvrzen
prospéch v celkovém preziti (OS) v systematickém pre-
hledu a metaanalyze prospektivnich studii na velkém
poctu pacientt. Zlistalo vSak nejisté, zda to plati pro
vSechny cytogenetické jednotky ve vysoko rizikové
kategorii. Nedavno vyhodnotila pracovni skupina SAL
(Study Alliance Leukemia) dopad HSCT u nové diagnos-
tikovanych pacientdi s abnormalitami chromozomu
17p (abnl(17p)) ve 3 prospektivnich randomizovanych
studiich. Pocet transplantovanych pacienti s AML
abnl(17p) v téchto a dalSich studiich byl omezeny, coz
znesnadnuje pfesné definovat celkovy vysledek alo-
genni HSCT zvlasté u pacienti v CR1. Proto bylo cilem
této vnitroskupinové analyzy vyhodnotit vysledky pa-
cientd s abnl(17p) na velkém souboru a analyzovat
dopad rdznych 1é¢ebnych charakteristik. Zde se pre-
zentuji data 201 pacientti s abnl(17p), 1é¢enych alogenni
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HSCT v pribéhu posledni dekady (mezi 1. lednem 2000
al.lednem 2011). Median véku byl 54 rok (rozmezi od
2 do 75 rokd). Pét déti bylo mladsich neZ 18 rokd. V do-
bé HSCT bylo 84 pacienti (42 %) v CR1. V dobé analyzy
prezivalo 30 pacientli pfi medianu sledovani 30 mésica.
Trileta pravdépodobnost celkového preziti (OS) byla
15 %. Kumulativni incidence relapsu ve 3 letech byla
49 %. Témér 70 % vsech relapsti se vyskytlo béhem
prvnich 6 mésict po HSCT. Pacienti transplantovani
v prvni kompletni remisi (CR1) méli signifikantné delsi
celkové preziti OS a celkové preziti bez selhani EFS ve
srovnani s pacienty transplantovanymi pti pokrocilé
chorobé. Vysledky vlastni analyzy potvrzuji vysoké
riziko selhani 1é¢by u pacientl s abnl(17p) AML i po
alogenni HSCT v prvni kompletni remisi. Pfesto v prv-
ni kompletni remisi z@istava alogenni transplantace
1é¢bou volby pro kandidaty s dobrym transplanta¢nim
rizikem, nejsou-li jiné slibné alternativy. Obecné jsou

vvvvvv

Prof. MUDr. Otto Hrodek, DrSc.

Allogeneic hematopoietic stem cell transplantation in patients with
polycythemia vera or essential thrombocythemia transformed to myelofibrosis
or acute myeloid leukemia: a report from the MPN Subcommittee of the
Chronic Malignancies Working Party of the European Group for Blood and

Marrow Transplantation

Federico Lussana, Alessandro Rambaldi, Maria Chiara Finazzi, et al.

Hematology and Bone Marrow Transplant Unit, Azienda Ospedaliera Papa Giovanni XXIIl, Bergamo, Italy;
EBMT Data Office, Leiden, the Netherlands; University of Freiburg, Germany; et al.

Tato prace predklada vysledky rozsdhlé retrospek-
tivni analyzy zaméfené na alogenni transplantace he-
matopoetickych kmenovych bunék (HSCT) u pacientti
s polycytemia vera (PV) nebo esencidlni trombocytemii
(ET) po transformaci do myelofibrézy (MF) nebo akutni
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myeloidni leukemie (AML). Alogenni HSCT je v sou-
Casné dobé povazovana za jedinou potencialné kura-
tivni 1é¢bu pokrocilého vyvoje PV nebo ET s tfiletym
celkovym pfezitim takto 1écenych pacientl v rozmezi
od 39 % do 67 %. Alogenni HSCT je vSak spojena se sig-

TRANSFUZE HEMATOL. DNES 20, 2014

93



VYBER Z TISKU A ZPRAVY O KNIHACH

94

nifikantni mortalitou (pfiblizné 30 %) a morbiditou,
hlavné v souvislosti s GVHD s klinickym vysledkem
zv1asté nepfiznivym u pacient v pokroc¢ilém véku ne-
bo s komorbiditami. Z tohoto pohledu provedli autofi
podrobnou analyzu 250 postupnych pacientd s inicidlni
diagnoézou PV (n =120) nebo ET (n =130), ktefi se podro-
bili transplantaci pti progresi do MF (n = 193) nebo AML
(n = 57). Data byla ziskana z evropského registru EBM
od pacient transplantovanych v letech mezi roky 1994
a2010 v evropskych centrech z 20 riznych zemi. Median
pacientd byl 56 rokii (rozmezi 22-75). Interval mezi
diagnézou a transplantaci u 52 % pacientdi byl 10 rokt
a vice. Pfi medianu 13 mésicli sledovani od transplan-
tace bylo tfileté celkové preziti 55 % a incidence relapsu
32 %. Hlavnimi negativné ovliviiujicimi parametry
posttransplantacnich vysledkd byly: vyssi vék (nad
55rokil), diagnéza AML pfi transplantaci a uziti nepti-

buzenského darce. Celkova tfiletd kumulativni inciden-
ce nerelapsové mortality bylo 28 %. Byla signifikantné
vy$$i u starsich pacient (nad 55 rokil) neZ u mladsich
(35 % versus 20 %), dale u transplantovanych od nepii-
buzenského darce a u pacientli s AML, neZ tomu bylo
u pacientli s MF. Autofi podrobuji ziskané vysledky
podrobné diskusi, vCetné limitaci, které je tfeba brat
v ivahu. Pro budouci studie je uvedeno zkoumani po-
tencialniho benefitu novych molekularnich terapii, ja-
ko jsou inhibitory JAK2 pfed a/nebo po alogenni HSCT.
Zavérem je potvrzeni, Ze alogenni HSCT je potencialné
kurativni u pacientli v kone¢ném stadiu PV nebo ET
progredujicich do MF nebo AML. Relaps a nerelapsova
mortalita zlstavaji nevyiesSené problémy oteviené pro
dalsi 1écebné pristupy.
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Pokroky znalosti o dédi¢nych trombocytopeniich
(IT)) identifikovaly fadu novych forem, které ukazaly
na vétsi castost téchto onemocnéni i jejich klinicky
vyvoj a predisposici ke vzniku myeloidni leukemie
¢i dfenové aplazie pti nékterych genetickych defek-
tech. Casnd a spravnd diagnéza dédi¢nych IT je proto
dilezitd pro stanovena jak prognézy, tak spravné
terapie. Velikost krevnich desticek je jednoznacné
povazovana za jeden z nejvyznamnéjsich parametra
pro urceni genetického ptivodu trombocytopenie a vo-
ditko k diferencidlni diagnéze rliznych specifickych
typli onemocnéni, u nichz abnormality destickovych
dimenzi byly popsany. Autofi této rozsahlé koope-
rativni studie provedli podrobnou analyzu velikosti
desticek v natérech periferni krve 376 pacienti posti-
Zenych jednou z 19 dosud zndmych forem IT, dale 87
pacientd s ITP a 55 zdravych osob. Pacienti pochazeli
z 10 riznych zemi. Podrobné tabulky uvadéji pocet
a hlavni charakteristiky pacientl s uvedenim mutaci,
dale detailni charakteristiky desti¢kovych priméra,
distribu¢ni site primeérh desticek a procenta desticek
se zvySenymi nebo sniZzenymi primeéry. Na podkla-
dé téchto nalezd navrhuji autofi novou klasifikaci
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vrozenych trombocytopenii podle velikosti desticek.
RozliSuji formy s obrovskymi desti¢kami, s velkymi
destickami, s normalni nebo lehce zvySenou velikos-
ti, dale s normalni nebo lehce sniZenou velikosti. Pri
vySetfeni 87 pacientl s imunitni trombocytopenii ITP
identifikovali rozhodujici limity pro stfedni primeér
desticek, procento desticek se zvétSenou nebo snize-
nou velikosti. To ma dobrou diagnostickou pfesnost
pfi rozliSovani dédi¢nych tromocytopenii s obrov-
skymi desti¢kami a s normalni nebo lehce sniZzenou
velikosti od imunitni trombocytopenie a vSech ostat-
nich forem dédi¢nych trombocytopenii. Zavér: Pfesné
méfteni primért desti¢ek v tomto rozsahlém a zatim
nejvétsim souboru u vSech dosud zndmych typ one-
mocnéni dovolilo navrhnout novou klasifikaci na pod-
kladé velikosti desticek. Navic to dovolilo identifikovat
stfedni primeér desticek a procenta velkych a malych
desticek jako uzitecné parametry pro diferencidlni
diagnézu dédi¢nych trombocytopenii.
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