Vybér z tisku a zpravy o knihach

Oznameni o nové knize

V nakladatelstvi Osveta s.r.o. Jilemnického 57,036 01
Martin, Slovakia vysla kniha Klinicka hematolégia au-
tort Sakalova, Batorova, Mistrik, HrubiSko a kolektiv.
Kniha je ¢lenéna do 8 hlavnich kapitol a zahrnuje vSech-
ny oblasti klinické hematologie. Zabyva se krevnimi bun-
kami a krvetvorbou, fyziologii a patofyziologii Cervenych
a bilych krvinek, trombocytil a hemostdzy. Jednotlivé ¢as-
ti jsou vhodnym zptisobem doplnény laboratornimi me-
todami a diagnostickymi rozbory. Posledni ¢dst je véno-
véana podpirné 1écbé hematologickych onemocnéni.

V &asti, tykajici se fyziologie krvetvorby, je zminka
o vyvoji krvetvorby, o pluripotentni kmenové buice
a multipotentnich (progenitorovych) burikdch. Nasledné
jsou probirany jednotlivé krvetvorné linie. Vychazi se pfi-
tom z nejnovéjSich poznatk, které predpokladaji spolec-
né prekurzory pro Cervenou a megakaryocytovou fadu
a rovnéz pro granulocytarni a monocytovou fadu. Samo-
statnd Cast je vénovdna lymfocytim, jejich vyvoji, akti-
vaci a tiloze v organismu. Je zde popsana morfologie jed-
notlivych prekurzorovych forem i ptipadné mozné pato-
fyziologii téchto forem. Nésledn¢ je popisovana tloha Ze-
leza a hemoglobinu v hemopoéze. Dalsi ¢4st pojednava
o neonkologickych a onkologickych hematologickych
chorobéch. Jednotlivé stavy jsou uvedeny vzdy definici,
etiologif, klinickym obrazem, diagnostikou a stratifikact,
prognostickymi faktory, nékde je zminéna i 1écba. Tridée-

ni vychazi ze soucasné klasifikace nemoci. Pomérné roz-
séhld cast je vénovana fyziologii a patofyziologii he-
mostazy. V ¢asti zaméfené na poruchy primarni hemosta-
Zy jsou popsany trombocytopenie, trombocytdzy i trom-
bocytopatie. Krvacivé stavy jsou rozdélené na vrozené
a ziskané. U vrozenych stavi je rozebrana etiopatogene-
ze von Willebrandovy nemoci, ddle hemofilie vcetné
moznych komplikaci v pfipad€ inhibitord, vrozené defek-
ty ostatnich faktorti a kombinované defekty. U ziskanych
poruch krevniho srdZeni jsou zminéna nadorovad onemoc-
néni, metabolicky syndrom a zejména syndrom disemi-
nované intravaskuldrni koagulace. Samostatna cast je vé-
novéana ziskanym poruchdm krevniho srdzeni z poruchy
plazmatickych faktord, které vznikaji na imunitnim pod-
kladg.

Z nazvu publikace i z ivodniho slova vyplyva, Ze kni-
ha je ur€ena hlavné pro odborniky zabyvajici se proble-
matikou klinické hematologie, onkohematologie a trans-
fuziologie. Mnoho zajimavych poznatkl v ni naleznou
i odbornici z jinych oborl. Lze ji rovnéZz pouzit jako vhod-
nou pomtcku pro pregradudlni studenty mediciny a post-
gradudlni studenty hematologie a pfibuznych obord.
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Pritomnost protildtkového inhibitoru faktoru VIII je nej-
dulezitéjsi komplikaci pri 1écbé t€zké hemofilie A. Riziko-
vé faktory pro ¢asny vznik inhibitoru zahrnuji mutace fak-
toru VIII a intenzitu substitu¢ni terapie. Obvykle se uvadi,
7e vétSina téchto inhibitort vznikd po malém poctu dnd ex-
pozice substitucni terapii v casném véku pacienta a Ze toto
riziko je v pozdé&jsim véku nizké. Udaje Ndrodni databdze
hemofilie ve Spojeném kralovstvi Velké Britdanie National
Hemophilia Database (NHD —UK) vSak naznacily, Ze no-
vé inhibitory u t€zkych hemofilikd A vznikaji po cely Zivot
s rostoucim rizikem u starSich pacientt.

Cilem studie bylo provést prospektivni analyzu vzniku
novych inhibitorti u vSech pacientt s t¢Zkou hemofilif (fak-

tor VIII < 1 IU/dI) registrovanych v databazi NHD-UK v le-
tech 1990-2009.

Metody, soubor a vysledky. Popula¢ni studie zahrnova-
la vSechny pacienty s tézkou hemofilii (faktor VIII < 1
1U/dl), kteti byli oSetfovani v hemofilickych centrech v ce-
Iém UK a méli riziko vzniku nového inhibitoru, tj. nebyl
zjistén inhibitor v anamnéze pied rokem 1990. Incidence
noveé vytvorenych inhibitord byla statisticky vyjadfena na
1000 rokti 1€¢by pfi riziku (per 1000 treatment-years at risk)
a porovndna podle vékovych skupin pacientd. Efekt véku
na vznik inhibitoru byl posouzen pomoci Poissonovy regre-
se pro vypocet ocekdvaného vyskytu ve srovnavanych sku-
pindch (IRRs, incident rate rations). Ve sledovaném obdo-
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bi 1990-2009 bylo registrovano celkem 2528 pacientd s t&z-
kou hemofilii. Byli sledovéni az do medidnu 12 rokd (in-
terkvartilové rozmezi 4-19 roku). V té dob€ vzniklo 315 no-
vych inhibitor (169 = 5 BU/ml; 111 < 5 BU/ml) po medi-
anu 2 (1-6)rokt. Titr nebyl dispozici u 35 pacientt.
Priblizné polovina novych inhibitorti (49 %) vznikla u pa-
cientd ve véku do 5 rokti po medidnu 1 rok (interkvartilo-
vé rozmezi 1-2 roky) s incidenci 64,29 na 1000 roku 1é¢by
pti riziku. Potom incidence se zvySujicim se vékem inici-
alné klesla na 5,31 ve véku 10-49 rokd, nez doslo k vy-
znamnému narustu do druhého vrcholu na 10,49 u nemoc-
nych ve véku = 60 rokd (P = 0,01). Podobny prtibéh byl
zjiStén jak pro inhibitory s nizkym titrem, tak s vysokym tit-
rem, i kdyZ inhibitory s nizkym titrem byly relativné ¢as-
t&j81 u pacientl pod 5 rokil. Ze vSech 2528 pacienti s t&z-

kou hemofilii bylo 752 HIV séropozitivnich. Z nich 31 (4,19
%) vytvorilo novy inhibitor. HIV infekce byla spojena se
signifikantné niz§im vznikem novych inhibitori ve srov-
nani s HIV negativnimi pacienty. Touto otdzkou se autori
samostatné zabyvaji v diskusi.

Zavér. Analyza zjistila bimodaln{ riziko vzniku inhibito-
ru faktoru VIII u t€zkych hemofilikti béhem celého Zivota:
nejvetsi riziko v Casném détstvi a u osob starSiho véku. To-
to zjisténi ma dilezity dopad pii dlouhodobém sledovan{
starSich pacientl k identifikaci inhibitorti, zv14sté s nizkym
titrem, napt. pred chirurgickymi zdkroky. Nésledné studie
je tfeba zaméfit na vysvétleni vzniku inhibitord u pacientt

vy,

ve vyS8im véku a hledat dals{ potencidlni rizika.
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Préce danskych autorti je zaméfena na dlouhodoby kli-
nicky vyvoj dospélych pacientd s chronickou imunitn{
trombocytopenii (ITP), pro ktery nejsou dosud k dispo-
sici studie na velkych souborech pacientu.

Cilem studie bylo zjistit, jakd jsou u té€chto pacienti
pfi dlouhodobém sledovéni rizika: 1. infekei, 2. krvéci-
vych projevii vedoucich k hospitalizaci, 3. hematologic-
kych malignit; ddle porovnat celkovou a specifickou mor-
talitu v souboru téchto pacientl s hodnotitelnym vzorkem
celkové populace bez zdkladntho onemocnéni primarni
chronické ITP.

Metody, soubor a vysledky. Autofi analyzovali data
ziskand z ndrodnich ddnskych databazi (Danish National
Health Service, Danish Civil Registration System, u hos-
pitalizovanych pacientd National Registry of Patients).
Identifikovali 407 pacientl s primérni chronickou ITP di-
agnostikovanou v letech 1996 az 2007. Tento soubor ne-
mocnych porovnali se souborem 4069 osob z celkové po-
pulace podle shody véku, pohlavi a hladiny komorbit.
Pouzili Coxovu regresni analyzu ke srovnani miry vysky-
tu rizik mezi skupinami (RRs, rate rations), po upravé
k véku ( = 60 nebo > 60 rokii), pohlavi, kalenddinimu ro-
ku a hladiné komorbidit. Pfi diagn6ze byl u 225 pacien-
tt (55,3 %) vék < 60 roku, 222 pacientt (54,5 %) mélo
pocet destiCek pod 30 x 10%/1. U 36 pacienti z celkovych
407 pacienti byla provedena splenektomie pted stanove-
nim diagndzy jejich chronické ITP, 86 pacientd mélo sple-
nektomii béhem dalsiho sledovéni. U pacientd s chronic-
kou ITP doslo v 62 (15,5 %) pripadt ke kontaktu s ne-
mocnici pro infekci béhem prvniho roku sledovani (pfi-
jem nebo ndvstéva v ambulantnim zafizeni), ve srovnani
se 178 (4,4 %) osob ve srovndvaném souboru. Upravend
jednoro¢ni mira vyskytu RR pro infekce porovndvajici

pacienty s chronickou ITP s osobami srovndvaného sou-
boru byla 4,5 (95% CI, 3,3-6,1). Ve druhém az patém ro-
ce sledovani mélo 52 pacientt s ITP (13 %) kontakt s ne-
mocnici pro infekci ve srovndni s 370 osobami (9,5 %)
srovndvaného souboru. Upraveny RR pro druhy az péty
rok sledovéni klesl na 1,8 (95 % CI, 1,3-2,5). Z 6 paci-
entli s diagnézou sepse béhem sledovéni podstoupili 2
splenektomii. Béhem pétiletého sledovani bylo 5 pacien-
ti s chronickou ITP hospitalizovédno s intrakranidlnim kr-
vacenim. Kazdy z nich mél nejnizsi pocet desti¢ek pod
30 x 10%/1. 14 pacientd s chronickou ITP bylo hospitali-
zovano pro epizodu krviceni jiné lokalizace neZ intrakra-
nidlni. Béhem pétiletého sledovéani byla u 6 pacientt
s chronickou I'TP po prvé diagnostikovdna hematologic-
k4 malignita: 2 méli nehodgkinsky lymfom, 2 méli akut-
ni myeloidni leukemii, jeden nespecifikovanou leukemii
a jeden “maligni lymfom“ Celkové byl u 4 pacientt
s chronickou ITP v pribéhu 5 let sledovéani diagnostiko-
van myelodysplasticky syndrom, zatimco ve srovndva-
ném souboru se nevyskytl v Zidném piipad€. Ze soubo-
ru vSech pacientt s chronickou ITP zemfelo béhem celé-
ho obdobi sledovani 103 pacientd. Pétiletd mortalita RR
ze vSech pri¢in byla 2,3 (95 % CI, 1,8-3,0).

Zavér. Autofi uzaviraji svou studii s tim, Ze primarn{
chronicka ITP je vaZnym onemocnénim se zvySenym ri-
zikem infekci, krvacivych epizod vyZadujicich hospitali-
zaci a hematologickych malignit s vySsi celkovou a dle
pfi¢iny specifikovanou mortalitou. Diskutuji moZné vy-
svétleni i limitace studie. Ziskané vysledky indikuji po-
tiebu zlepSeni 1éCby téchto pacientti vzhledem k zdvaz-
nym a potencidlné Zivot ohroZujicim komplikacim.
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