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Myelofibréza je myeloproliferativni onemocnéni / ne-
oplazie charakterizovana piitomnosti proliferace megaka-
ryocytl a atypif jader s fibrozou retikulinu a kolagenu.
Transplantace hematopoetickych buné¢k (HCT) je poten-
cidln€ kurativni terapii, ale mtiZze pfinaset podstatné rizi-
ko nerelapsové mortality (NRM). Vyvoj novych netrans-
plantacnich terapeutickych postupii (jako imunomodulac-
nich derivati a JAK?2 inhibitortl) mize upravit kvalitu Zi-
vota a prodlouZit pfeZiti s pouze omezenou toxicitou. Ne-
jsou v8ak kurativni. Prvofady vyznam md proto optimal-
ni nacasovani HCT. Dojde-li jiZ jednou u pacientti k pro-
gresi do akutni myeloidni leukemie (AML), klesa vy-
znamné pravdépodobnost uspésné HCT ve srovndni s pa-
cienty transplantovanymi pfed transformaci do AML. By-
ly popsany cetné skérovaci systémy, které poskytuji po-
hled do pfirozeného priibéhu choroby a tim byt uzite¢né
pro optimalni nacasovani HCT.

Mezindrodni pracovni skupina ukdzala neddvno (Blo-
od, 2009; 113(13); 2895-2901), ze v€k nad 65 rokd, he-
moglobin pod 100 g/1, pocet bilych krvinek nad 25 x 109/1,
pocet cirkulujicich blasti 1 % a pfitomnost konstitu¢nich
symptomu jsou relevantni prognostické faktory u paci-
entd s myelofibrézou. Na podkladé téchto variabilnich
faktord vznikl Mezinarodni prognosticky skoérovaci
systém (IPSS) se 4 rizikovymi kategoriemi s medidnem
preziti 125, 95, 48 a 27 mésicl. Vyhodnoceni rizika ve
vztahu k ¢asu prokdzalo dynamickou povahu IPSS, coz
je nyni uvadéno jako dynamicky IPSS (DIPSS). Autofi
ukdzali, Ze variabilni faktory zahrnuté do IPSS uchova-
vaji svoji platnost v prib¢hu Casu a Ze progrese do vys-
Sich rizikovych kategorif je spojena s vys$§im rizikem mor-
tality. Dynamickd povaha DIPSS ukazuje na to, Ze by mo-
hla byt uzitecna pri rozhodovani o terapii. Pfidatné ana-
Iyzy ukdzaly, Ze cytogenetika, pocet transfuzi a pocet de-
sticek priddvaji prognostickou informaci k DIPSS
(DIPSS Plus). Je jen mélo dat o uzite¢nosti IPSS a DIPSS
pfi radé€ pacientim s myelofibrézou v souvislosti s HCT.

Predmét této prace. Autofi se pokusili: (1) potvrdit plat-
nost DIPSS u populace pacienti, ktef{ podstoupili HCT ja-
ko 1é¢bu myelofibrézy, a (2) urcit dopad indexu komorbi-
dity specifické pro transplantaci (HCT-CI) soubézné se
vztahem DIPSS k vysledkim HCT a (3) zjistit mozné inter-
akce mezi parametry zahrnutymi v obou analyzach.

Soubor, metody a vysledky. Retrospektivni analyza
byla provedena u celkového poctu 170 pacientt, ktefi se
podrobili alogenni (n = 167) nebo syngenni (n = 3) trans-
plantaci HCT pro diagnézu myelofibrézy ve Fred Hutchin-
son Cancer Reasearch Center v Seattle USA, v dobé od
brezna 1990 do listopadu 2009. Diagnéza se opirala o kla-

sifikaci WHO 2008. Medidn doby od diagndzy do trans-
plantace byl 15 mésict. Vétsina pacientd dostala krevn{
kmenové buniky po mobilizaci pomoci G-CSF (PBSCs) po
pfipravném rezimu s vysoko ddvkovanym busulfanem.
Mediéan veku pacientl byl 51,5 rokl (rozmezi 12,1-78.9).
Préace uvadi podrobné charakteristiku pacientd, typy one-
mocnéni a transplantacni charakteristiku (typ darce, pfi-
pravny rezim u alogennich HCT, zdroj bunék, profylaxe
GVHD u alogennich HCT). Pfibuzenskych darct bylo 86,
nepiibuzenskych 84. Podle klasifikace DIPSS mélo 21 pa-
cientd chorobu s nizkym rizikem, 48 pacientii mélo stied-
ni riziko-1,50 pacientt stiedni riziko-2 a 51 pacientl cho-
robu s vysokym rizikem. Primdrnim vyslednym ukazate-
lem bylo celkové preziti. Dal§imi vyslednymi ukazateli
bylo ptihojeni, incidence akutni a chronické GVHD, ne-
relapsovd mortalita (NRM) a preziti bez relapsu (RFS).
Vysledky: Pétileta incidence relapst byla 10 %, preziti
bez relapsu RFS 57 %, celkové preziti 57 % a nerelapso-
va mortalita NRM 34%. Mezi pacienty s DIPSS s vyso-
kym rizikem choroby byl pomér rizika (HR) pro post-HCT
mortalitu 4,11 (95% CI, 1,44-11,78; P = 0,008) a pro ne-
relapsovou mortalitu NRM 341 (95% CI, 1,15-10,09;
P=0,03) ve srovndni s pacienty s nizkym rizikem. Po me-
didnu sledovani 5,9 rokt nebyly medidny preziti dosaze-
ny u pacientl s nizkym a stfednim-1 rizikem. U pacientt
se strednim-2 a s vysokym rizikem byly 7 a 2,5 rokl. Au-
tofi ddle vyhodnotili asociaci fady dalSich faktort neza-
hrnutych do prognostického skérovaciho systému DIPSS,
které by mohly ovlivnit celkové post-HCT vysledky. Po-
dobné jako jini autofi nemohli potvrdit diivéjsi ndlez, Ze
pacienti s divokym typem JAK2-V617F maji niZs8i piezi-
ti po alogenni HCT (Alchalby et al. Blood, 2010; 116(18);
3572-3581). Po tipravé pro DIPSS, méli pacienti splenek-
tomovani pfed HCT polovi¢ni riziko mortality ve srovna-
ni s pacienty, ktef{ neméli splenektomii.

Zavér. Retrospektivni analyza souboru 170 pacient
s myelofibr6zou ukdzala: (1) Ze u velké Casti pacienti by-
la transplantace krvetvornych kmenovych bunék tspés-
nd; (2) Ze posttransplantacni dspéch zavisel na predtrans-
plantacnim zafazenim podle dynamického mezindrodni-
ho skérovaciho systému DIPSS. Delsi o¢ekdvanou délku
Zivota mohou mit pacienti transplantovani v ¢asnéjSim
stadiu onemocnéni neZ pacienti s pokrocilou chorobou
bez transplantace. Autofi doporucuji podle svych zkuse-
nosti, aby pacienti se sttednim-2 a s vysokym rizikem by-
li brani v dvahu pro transplantaci, pacienti s niz§im skoé-
re byli posuzovani individudlng.
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