Zapis z morfologického seminare a schiizky vyboru PSDH CR dne 15.1.2019 v Praze
Motole

1. V ramci morfologického seminare bylo referovano 41 pacientl — 26 ALL, 4 AML, 1 AHL,
1 relaps ALL, 2 MDS RAEB, JMML-NF1, susp. JMML, EBYV indukovana HLH, nejasna
trombocytopenie a tfi infiltrace KD pfi rhabdomyosarkomu a meduloblastomu.

2. Dr. Domansky, dr. Sramkova a dr. Sukova referovali kazuistiky pacientd s ALL/NHL a
téZkou nekrotizujici pankreatitidou. Incidence pankreatitid na protokolu Interim ALL BFM
2009 je dle naSi databaze 2,5%.

3. Dr. Sramkova predstavila studii na postindukéni podani blinatumomabu pacientiim
léCenym dle Interfant 06 protokolu, MLL pozitivnim, s M1 nebo M2 dfeni po indukci.
Netykala by se pacientt s CNS 2,3 na konci indukce a pacientll s neurologickym
onemocnénim, vyzadujicim léCbu. Po dobu IéCby blinatumomabem musi byt dité v péci
FN Motol, dalSi IéCba navazuje v pfislusném centru za kontrol v Motole dle domluvy.
Prosime o spolupraci s centry, kde se kojenci I&Ci.

Déle hovofila o FLT3 mutaci — incidence je nizka u AML, vzacné u MDS a ALL, ovliviiuje
negativné prognozu  (kromé AML M3), existuji jiz FLT3 inhibitory — sorafenib
(multikinazovy inhibitor, zatim pouziti off label u AML), gilteritinib — planovan v AML BFM
2020. Byla oteviena studie s midostuarinem — rovnéz multikinazovym inhibitorem — k
ovéreni bezpec¢nosti, u€innosti a PK v kombinaci se standardni CHT u FLT3 pozit. AML v
primarni IéCbé (kromé AML M3). U dospélych doslo k signifikantnimu snizeni rizika umrti o
23% v rameni s midostaurinem. Centrum studii bude v Praze ve spolupraci s ostatnimi
centry. Pacient musi absolvovat intenzivni 1éCbu dle protokolu ve FN Motol. Prosime o
spolupraci centra v Brné a Olomouci.

4. Dr. Zdrahalova referovala o studii EsPhALL2017/COGAALL1631 — pro pacienty nad 1
rok s de novo ALL BCR/ABL1 pozit. Jde o kombinaci BFM a COG protokolu s imatinibem.
V CR bézi od fijna 2018 v centrech v Praze, Brné a Olomouci. Zatim je zafazen 1 pacient.

5. Dr. Sukova se stala zastupcem CR v Evropském registru t&Zkych chronickych
neutropenii (SCNIR). Registr existujici jiz od roku 1994 v souCasné podobé funguje jako
odborna skupina, spravujici celoevropskou databazi CN, svyzkumnymi projekty
zaméfenymi na identifikaci genetickych subtypl a rizika klonalniho vyvoje, je garantem
doporuéenych postuptl v diagnostice a 1é&bé& neutropenii. Aktivita CR v registraci pacientd
byla dosud miziva (4), nasi ambici je zleps$it postaveni CR v ramci mezinarodni odborné
skupiny, prvnim krokem je registrace détskych pacientl s jasné definovanou CN, SDS,
WHIM a Barts syndromem sledovanych v centrech PSDH. Informace o podminkach a
vyhodach registrace pacientll jsou v pfilozeném souboru a na strankach www.scnir.de.
Aktualizované informované souhlasy prelozené do ceStiny rozeSle dr Sukova do
jednotlivych center v pribéhu ledna.

6. Profesor Stary informoval o postupu pfiprav protokolu AIEOP BFM ALL 2017 — ziskavaji
se souhlasy patfiCnych instituci. Narodnim koordinatorem a zadavatelem bude FN Motol,
jednotliva centra pak ziskaji souhlasy svych etickych komisi a uzavfou se smlouvy mezi
Motolem a jednotlivymi nemocnicemi. Studie bude zacinat postupné, tak jak splni centra
pozadované formality. Registraci pacientd budou provadét centra samostatné elektronicky.
Ve stfedu 20.3.2019 bude schiizka zastupcu center povéfenych registraci pacientd,
optimalné i za ucasti osob za studii v centru odpovédnych (misto konani: komplement



kliniky 5. patro D, monoblok détské nemocnice FNM od 10:00 hodin). Blinatumomab bude
podavan v Praze, Brné, Olomouci a Plzni. Prof Stary rozeslal protokol do center, ktera jej
jesté nemaji.

7. Prof. Stérba pozval na Brnénské onkologické dny 10.-12.4.2019. Prof. Pospisilova
informovala o planovaném pediatrickém sjezdu, ktery letos probéhne ve spojeni s
praktickymi pediatry 26.-28.10.2019 v Olomouci. Dr. Zapletal pfipomenul hemofilicky
kongres EAHAD 6.-8.2.2019 v Praze. Zastupci Hradce Kralové se téSi na dalSi ro¢nik
konference PSDH CR. Dr. Kuhn hovofil o zaméru zjistit incidenci trombéz v détském véku
v CR — podrobné&ji pfipravi na nasleduijici blast show. Termin v&as sdélime.
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