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Editorial

Diagnostika a lécha BCR/ABL-negativnich
myeloproliferativnich onemocneéni — editorial

M. Hrubisko

Katedra hematoldgie a transfuziologie Lekdrskej fakulty Slovenskej zdravotnickej univerzity Bratislava, Slovenskd republika, vediici doc. MUDr. Mikulds

Hrubisko, CSc.

Schwarz J et al. Diagnostika a 1écha BCR/ABL-negativnich myeloproliferativnich
onemocnéni — principy a vychodiska doporuceni (ZEMP. Vniti Lék 2011; 57(2): 189-213.

V ¢lanku autorského kolektivu pod ve-
denim MUDr. Schwarza ,Diagnostika
a lécba BCR/ABL-negativnich myelo-
proliferativnich onemocnéni - principy
a vychodiska doporuc¢eni CZEMP* sa
md citatef moznost dozvediet naj-
novsie fakty tykajice sa klasifikdcie,
diagnostiky a modernej lie¢by mye-
loproliferativnych ochoreni (MPO),
resp. myeloproliferativnych neoplé-
zii, ako to v stcasnosti niektori autori
odporucdaju.

Clanok predstavuje vo svojej podobe
odportcania -, guideliny® - ceskej sku-
piny pre lie¢cbu myeloproliferativnych
ochoreni - CZEMP. V uvode sa au-
tori venuju histdrii klasifikacie a pred-
stavuju klasifikdciu CZEMP, ktord vy-
chéddza z najnovsich poznatkov, ktoré
podmieriuji sprdvnu diagnostiku
MPO histologickym vySetrenim kostne;
drene. Uvadzaju sa diagnostické krité-
rid pre vsetky 3 najdélezitejsie ber/abl
negativne MPO, teda esencidlnu trom-
bocytémiu (ET), pravi polycytémiu
(PV) ako aj pre primarnu myelofibrézu
(PMF) vratane vysetrovacich algorit-
mov. Nasleduju kapitoly uvddzajice
moderné liecebné algoritmy vyssie uve-
denych troch ochoreni.

Na préci si obzvldst cenim, ze au-
tori sa neboja nabdrat niektoré done-
konecéna sa opakujtice omyly a nepres-
nosti, ktoré sa opisovanim z literattry
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a citovanim klasickych historickych
zdrojov stali takym zauzivanym , klisé“,
Ze ich oprava ¢i Uprava sa stala temer
tabuizovanou. Konkrétne som rad, Ze
autori naburavaju tradi¢nu predstavu
o moznom vyvoji ET do akidtnej mye-
loblastovej leukémie (AML). | ked' v mi-
nulosti boli takéto pripady zazname-
nané, tvrdit, Ze ide o prirodzeny vyvoj
ochorenia v situdcii, ked sme pacienta
dlhé roky lie¢ili mutagénnymi cytosta-
tikami, je zjavny omyl. I8lo skér o mu-
tagénny ucinok cytostatik a dnes,
v dobe modernej necytostatickej liecby
ET, by k prechodu ET do AML nemalo
dochadzat. Prinosom je vynechanie
dolnej hranice poctu trombocytov ako
diagnostického kritéria, ktoré vychddza
z toho, Ze diagnézu ET mbZzeme stano-
vit i pri prakticky normélnych hodno-
tach trombocytov. Rovnako aj vyne-
chanie splenomegalie, ako v minulosti
uvadzaného typického znaku, je pri-
nosom - pri ET nekomplikovanej napr.
trombdzou v portalnom riecisku, pal-
povatelna splenomegdlia nie je nao-
zaj typickd. Padd teda daldia ,dedi¢nd
pravda“.

ET je ochorenie s velmi réznym prie-
behom u jednotlivych chorych. Aviak,
ako sa dnes ukazuje, nejde ani tak
o rozdiely podmienené rozdielnymi
podtypmi ET (okrem rozdielov v rizi-
kovosti trombdzy Jak'/Jak ochorenia),

ako skor o kombinaciu s ostatnymi ri-
zikovymi faktormi trombdzy, na ktoré
autori poukazujd (napr. vratane hor-
monalnej antikoncepcie). Za prinosné
pokladam konkrétne odporucenie vy-
Setreni, ktoré maju pre stanovenie ri-
zikovosti trombdzy vyznam. Medzi nie
dplne informovanymi lekdrmi totiz pa-
nuje tendencia, dat vysetrit ,v3etko,
¢o sa da“. A dnes z hladiska muta-
cii génov pre koagula¢né/antikoagu-
la¢né faktory sa toho dd vySetrit naozaj
vefmi vela, pritom o vyzname mnohych
mutécii nevieme skoro ni¢ a o dalsich
vieme, Ze su naprosto bezné a samé
o sebe ni¢ neznamenajui (napr. muta-
cie génu pre MTHFR). Odporucenie,
ktoré vySetrenia maju vyznam, je dole-
Zité nielen pre odbornt orientéciu le-
kdrov, ale i pre Setrenie financif.

Autori dalej upozoriiuji na fakt, ze
pacienti s ET st ohrozenf nielen zvy-
Senym rizikom trombdzy, ale i krva-
cania. Podrobne uvddzajd, ako sa ri-
ziko krvacania zvySuje so zvySujlcim
sa poctom trombocytov, ¢o je spo-
sobené nielen trombocytopatiou, ale
i sekunddrnym von Wilebrandovym
syndrémom. Délezité si potom prak-
tické dosledky pre lie¢bu (podfa Michi-
elsa - a je treba ich rozhodne akcep-
tovat). Antiagrega¢na liecba by pri
zvysenom sklone ku krvdcaniu mohla
naopak pacienta este viac poskodit,
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preto je potrebna rychla cytoreduk-
cia - aj cytostatickd - a aZ pri poklese
poctu trombocytov na hodnoty bez-
pec¢né z hladiska krvacania, zacat s an-
tiagregac¢nou lie¢bou. Toto bola jedna
z chyb medzindrodnej stidie s Agryli-
nom, kde sa zistil zvySeny pocet krva-
cavych komplikdcii, ¢o vsak bolo dané
zlym nastavenim Stidie - poddvanim
antiagregancif aj pri vysokych poctoch
trombocytov a prili§ opatrné - teda
pomalé - zniZovanie poctu trombo-
cytov. Pacienti v uvedenej studii boli
teda prili$ dlho v rizikovom obdobf
s vysokymi poctami trombocytov vy-
staven{ zarover antiagregacnej liecbe.
Som réad, Ze Schwarz et al na toto po-
ukazuju a Stddiu opravnene kritizujd.
Skoda len, ze samotni autori a inter-
preti Studie s Agrylinom si tohto faktu
nie st (alebo nechcu byt) vedomi (ako
sme sa mohli osobne presvedcit napr.
na prednaske na kongrese Eurdpskej
hematologickej asociacie v Barcelone
v roku 2010).

Je zvldstne, Ze v literatdre sa ¢asto
uvadza, Ze hydroxyurea (HU) je z hla-
diska mutagenicity neskodné cytosta-
tikum. Autori s tymto ndzorom ne-
sthlasia, poukazuju na fakt, ze HU
je minimdlne potencidlne leukemo-
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génna, a upozornuji na zvySené ri-
ziko ndsledného podania viacerych
cytostatik (najma v minulosti pouZiva-
nych alkylaé¢nych latok), ktoré vyzna-
mne zvySuje karcinogenitu. Vyhodou
v stdasnosti pouzivanych necytosta-
tickych liekov (interferénu-o. a anagre-
lidu) je fakt, Ze nie st karcinogénne. To
znamend, Ze so zadatim lie¢by nemu-
sime vahat tak ako v minulosti a staci
jediny rizikovy faktor k tomu, aby sme
mohli indikovat zacatie cytoredukéne;
liecby.

V kapitole venovanej liecbe PV je
zaujimavd polemika o tom, ¢i je mo-
dernd erytrocytaferéza prinosom v po-
rovnani s klasickym , pastanim Zilou®,
teda s venepunkciami. Mozno ani nie,
nie vietko moderné musi byt zdkonite
i lepsie.

Délezité pri PV je uvedomenie si, ze
toto ochorenie ¢asto zacdina pod ob-
razom ET (prepolycytemicka fdza PV).
| to je novinka najmodernejSej klasifi-
kacie vychadzajicej z modernej his-
tologickej diagnostiky. Podla star3ich
klasifika¢nych systémov takyto pohlad
nebol mozny, ¢o viedlo k nepresnej dia-
gnéze ako aj k nespravnemu stanove-
niu prognézy ochorenia. V minulosti
pomerne casto zaznamendvané , pre-
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chody ET do PV“ tak boli vlastne len
od podiatku zle diagnostikovanou PV.

V kapitole venovanej PMF autori ro-
zoberaju indikdcie na transplantéciu
krvotvornych buniek, na splenektémiu
a predstavuju algoritmy pre liecbu ané-
mie pri PMF.

Kvalitu prestavovaného ¢lanku dalej
upevriuje nesmierne bohaty prehfad li-
teratury, ktory umoznil autorom po-
ctivé odvoldvanie sa na zdroje ako aj
uvadzanie drovne dbkazov (A, B, ...)
podfa medzindrodnych kritérii. V ne-
poslednom rade je kvalita ¢lanku dana
aj rozsiahlym kolektivom autorov,
ktory je tvoreny poprednymi odborni-
kmi na diagnostiku a lie¢bu MPO z vy-
znamnych hematologickych pracovisk
z celého Ceska.

Clanok vrelo odporda¢am na prestu-
dovanie nielen Specialistom - hema-
tolégom a transfuziolégom, ale i in-
ternistom a dal$im odbornikom, ktori
mozu prist do kontaktu s pacientmi
s myeloproliferativnymi neopldziami.
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