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Polycythemia vera (PV), esencidlni trombocytemie
(ET) a priméarni myelofibréza (MF) jsou klondlni BCR-
ABL negativni myeloproliferativni neoplastickd onemoc-
néni (MPNs) spojend se zvySenym rizikem trombotickych
a hemoragickych komplikaci. Soucasna terapie Phl nega-
tivnich MPNSs zdvisi na rizikové stratifikaci a ur¢eni prav-
dépodobnosti uvedenych komplikaci. Standardni terapie
pro pacienty s vysokym rizikem, zvIasté pfi selhani ini-
cidlni terapie, zustava spornd. Nepegylovany interferon
(IFN)) ukazal sice v pfedchozich studiich G¢innost pfi
kontrole erytrocytdzy, trombocytézy a trombotickych
komplikaci, mél vSak Spatnou snaSenlivost a excesivni
nezadouci ucinky. Pegylovana forma interferonu-2a
(PegIFN2a) byla hodnocena v klinickych studiich faze 11
jako ucinnd a lépe tolerovand forma nez standardni IFN.
Hematologické odpovédi byly oznaceny jako signifikant-
ni a trvalé. Oproti standardnimu INF m4 PegIFN2a lepsi
farmakokineticky profil a vhodné&jsi davkovaci schéma.
Navic ukazala recentni klinicka studie faze II signifikant-
ni redukci alelické zatéze JAK2VOL7F mezi pacienty s PV
a ET s pokratovanim suprese u malé skupiny pacientil
s PV, ktefi zastavili 1é¢bu. PegIFN2a nema Zadnou spoji-
tost s leukemickou transformaci. M0zZe byt proto prefe-
ren¢ni latkou u nékterych pacienti.

Predmétem referované prace je sdéleni vlastnich
zkuSenosti autort ziskanych na souboru 118 pacientl
s PV, ET a MF, ktefi byli 1éceni PegINF2a. Retrospek-
tivni analyza zahrnovala pacienty z 8 hematologickych
center v USA a Evropské unii. Lé¢ba pacienttt s MPN pro-
bihala mimo klinické studie v kazdém zucastnéném cent-
ru po souhlasu pfislu§né tstavni komise (Institutional
Review Bord). Odpovéd na 1écbu a vedlejsi nepiiznivé
ucinky byly hodnoceny podle pfislusnych mezindrodnich
a evropskych standardizovanych kritérii.

Vysledky a diskuse. O vysledcich u téchto pacientt
a analyze nebylo diive referovano. Klinickd charakteris-
tika vSech 118 analyzovanych pacientt je vyjadiena oddé-
lené v podskupinich podle zdkladniho onemocnéni: PV
(n=56), median véku 49 rokt (22-64); ET (n = 46), medi-

an véku 49 rokt (16-64) a MF (n = 17), median véku
49 rokt (38-62). U velké ¢asti pacient byla pfitomna
mutace JAK2V6L7F (76 pacientl, 64 %) s nejvétsi Cetnos-
ti v podskupiné s PV (50 pacientil, 91 %). Splenomega-
lie byla pfitomna u 28 pacientd (23 %) z celé skupiny
MPN pii Cetnosti 47 % u podskupiny s MF. U 8 pacien-
th se vyvinula MF post PV/ET. Nejobvyklejsi predchozi
terapie pfed nasazenim PegINF2a zahrnovala hydroxyu-
reu (63 %), anagrelid (32 %), nepegylovany IFN (19 %)
a flebotomii. Pacienti ve studii dostavali PegINF2a sub-
kutdnné tydné s medidnem startovaci davky 80 mg/tydné
(rozmezi 22,5-180 mg/tyden). Prace popisuje dalsi vede-
ni terapie, v¢etné ukonceni u 20 pacientd (17 %) sekun-
déarné pro nezZidouci tcinky. V rdmci vSech pacientil byly
jak hematologické, tak nehematologické nezadouci ucin-
Ky stupné 3 nebo niZsi, pii ¢emZ byl zaznamenan stupeti
3 pouze u 4 pacientl (3 %). NeZiadouci tcinky a stupeti
jsou sefazeny podle frekvence a stupné: hematologické
(trombocytopenie, anémie, leukopenie); nehematologic-
ké (unavenost, zvySeni jaternich test, kuze/alergické
reakce, nauzea, mentdlni problémy, bolesti hlavy, alope-
cie, myalgie, stomatitida, thyreoitida, kaSel). Analyza kli-
nické odpovédi na 1é¢bu byla provedena podle standar-
dizovanych kritérii pro jednotlivdi myeloproliferativni
onemocnéni. (ELN, TWG-MRT, EUMNET).

Zaveér. Pegylovany interferon PegINF2a predstavuje nele-
ukemogenni terapii, kterd ma schopnost indukovat jak hema-
tologické tak molekularni remise u myeloproliferativnich
onemocnéni u pacienttl, kteff selhali na prfedchozi 1é¢bu nebo
u pacientt s ¢asnou myelofibrézou s cilem zabranit progre-
si do zfejmé myelofibrozy. Ze zkuSenosti této studie vycha-
zi ndvrh na optimélni davkovaci strategii zaméfenou na ome-
zeni neZadoucich a¢ink a maximalizaci klinické odpovédi.
Nasledné randomizované klinické studie prostfednictvim
Konsorcia pro vyzkum myeloproliferativnich chorob pomo-
hou urcit tlohu PegINF2a u myeloproliferativnich neoplas-
tickych onemocnéni.
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