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Pies vyznamné uspéchy v 1é¢bé akutni lymfoblastic-
ké leukemie (ALL) u déti zstavaji relapsy stdle studo-
vanou otdzkou ve vztahu k pfeziti bez selhdni (EFS)
a k celkovému preziti (OS). Nekteré prognostické fakto-
ry byly identifikovany, dalsi jsou stdle pfedmétem studif,
jako pfitomnost fusnich transkript na molekularné geno-
vé trovni. V tomto kontextu maji zvlaStni postaveni pedi-
atrické ALL s fuznim genem t(12;21) (p13; q22) [fuze
ETV6/RUNX1]. Prognosticky dopad u pacientl
s pozitivnim transkriptem je Siroce diskutovan se zamé-
fenim na Castost pozdnich relapsi pfi dobrém celkovém
preziti. (Forestier E., Heyman M., et al.: Br. J. Haematol.
2008; 140(6), 665-672). Autofi také uvadéji zvySenou
frekvenci extramedularnich relapsi, véetné testikuldrnich
a ovaridlnich. Byla poloZena otdzka, zda by mélo vyznam
prognostické vétveni pacientd s ALL pifi pozitiv-
nim transkriptu ETV6/RUNX].

Predmétem prace jsou dlouhodobé vysledky studie
relapst u pacientt s ETV6/ UNXI pozitivni ALL, zata-
zenych na zac¢atku do 1é¢by podle protokolu FRALLE 93
( FRench group for childhood ALL). Dal§im zamérem
bylo identifikovat nékteré prognostické faktory, které se
vztahuji k aktudlnimu terapeutickému pfistupu u pozdnich
relapst.

Soubor, metody a vysledky. Do studie byly zarazeny
déti od 0 do 20 rokt s neléCenou ALL; nezatazeny byly
déti s ALL L3 nebo Downovym syndromem. Celkem bylo
ve studii od 1. Cervna 1991 do 31. prosince 1999 1.395
déti 1éCenych dle protokolu FRALLE v 18 francouzskych
pediatrickych centrech a v jednom centru v Belgii. Kro-
mé béZnych vySetieni bylo od roku 1995 provadéno tes-
tovani na 4 fuzni transkripty ( ETV6-RUNXI, BCR-ABL,
E2A-PBYI, MLL-AF4). Studie byla zaméfena na
ETV6/RUNXI pozitivni déti, které relapsovaly. Byla
porovndna kumulativni incidence relapsu u pozitivnich
versus negativnich pacientl, oddélené izolovanych
v CNS, v kostni dfeni (isolované nebo kombinované)
a ostatni, dale testikularni. Celkové vysledky
u ETV6/RUNX]I pozitivnich a negativnich byly porovna-
ny. Pacienti s relapsem byli klasifikovani do rizikovych
skupin podle studie REZ-BFM 95/96.

Wsledky. Mezi 1105 pacientii s ALL B linie po vyfa-
zeni kojenct a pacientl s t(9;22) nebo t(4;11) mélo 724
pacientidl fuzni gen ETV6/RUNXI (vétSina ostatnich pri-
padil byla diagnostikovana pied systematickym screenin-
gem). Z hlediska véku, pohlavi, odpovédi na prednizon,
kompletni remise a preZiti nebyl rozdil mezi témito 724
pacienty a 381, ktefi nebyli testovani na ETV6/RUNX].
Median inicidlniho poctu leukocyti byl v8ak u testované
skupiny vys§i a vic pacientd bylo zafazeno do skupiny
s nizkym rizikem u pacientd netestovanych na
EVT6/RUNXI. Kompletni remisi (CR1) dosihlo 186
(97,4 %) ze 191 pacientd s t(12;21), zatimco CR nedo-
sdhlo 6 (1,1%) z 533 pacientit EVT6/RUNX - negativnich.
Mediéan doby sledovani po CR byl 9,9 roki (8,3-11,4).
Ptitomnost fuzniho transkriptu E7V6/RUNXI méla vyraz-
ny dopad na celkové preZiti po relapsu: 3leté pieZiti 64,7
% u pozitivnich versus 46,5 u negativnich pripada. Sleta
kumulativni incidence relapsti se vyznamné neliSila mezi
skupinou EVT6/RUNXI-pozitivnich a negativnich ALL
(19,4 a 19,6 %), ani podle pohlavi (u Zenského 22 % ver-
sus 22 % u muZzského). Testikularni relaps byl mnohem
Castéjsi u EVT6/RUNX-pozitivnich pacientt (11,3 proti
4,9 u negativnich pacientl). Sleté preziti relapsi
u ETV6/RUNXI- pozitivni ALL dosahlo 80,8 %, jestlize
k relapsu doSlo po 36 mésicich po diagnéze (versus
31,2 %). V univariantni analyze bylo Zenské pohlavi spo-
jeno s horS§im prezitim, pfi ¢emZ mista relapsu, vék pfi
diagnoze, leukocytéza a strategie konsolidacni 1éCby
nebyly vyznamné. V multivariantni analyze bylo
s celkovym vysledkem spojeno jen trvani prvni remise.

Zavér. Relapsy u ETV6/RUNX1-pozitivni ALL vzni-
kajici po 36 mésicich po diagnéze maji vybornou progno-
zu. Trvéani prvni kompletni remise miZe tak byt voditkem
pro urcenf strategie 1é¢by relapsu u ETV6/RUNX1-pozi-
tivni leukemie. Testikularni relapsy maji zvlast vysokou
frekvenci a davaji v tvahu uZiti primérni 1écby, ktera by
prekrocila testikularni bariéru a prodlouzila sledovéni se
zv1aStnim z4djmem na screening gonad.
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