Zapis z morfologického seminare a schiizky vyboru PSDH CR dne

14.1.2020 v Praze Motole

1. V ramci morfologického seminare bylo referovano 43 pacientl — 22 nové
diagnostikovanych ALL, 8 AML, dvé déti s DS+AML, 1 TMD u DS, dvé CML, 2
relapsy ALL, jeden relaps AML, dvé déti s RCC, jedna FHL3, jedna sekundarni EBV-
HLH a jeden pacient s alfa-talasémii.

2. Dr. Kuhn referoval o toxické smrti pacienta v remisi relapsu ALL.

3. Prof. Stary analyzoval vyskyt alergickych reakci na asparaginazu a silent
inactivation u ¢eskych pacientu zafazenych do studie AIEOP-BFM ALL 2009,
pripomnél grading alergické reakce, priibéh pseudoalergické reakce a doporuceni
zopakovat podani PEG-asparaginazy po alergické/pseudoalergické reakci grade 1,
ev. grade 2 po premedikaci antihistaminiky ze skupiny H1 a H2 blokatort a
hydrokortisonem za sou€asné monitorace aktivity asparaginazy 7 dni po podani.
Podrobnosti v pfiloze zapisu.

Prof. Stary shrnul znamé toxické projevy merkaptopurinu (hepatotoxicita,
hypoglykémie, pankreatitida) a moznost jejich uspésné 1éCby pfidanim alopurinolu za
soucasné redukce davky merkaptopurinu. Podrobnosti na pfilozeném slidu.

4. Dr. Sramkova oznamila ukon&eni randomizace v protokolu IntReALL HR.
Standardnim postupem se stalo podani blinatumomabu misto posledniho bloku
chemoterapie pfed HSCT. Studie Relapsed AML 2010 byla pfed€asné ukonc¢ena.
Standardnim léEebnym postupem je u relapsu AML podani 2 bloka Ida-FLA — FLA,
ev. v kombinaci s Mylotargem pfi nedostatecné Ié¢ebné odpovédi.

5. Dr. Sukova predstavila aktualizované diagnostické a IéCebné postupy u déti s SAA
a MDS. Pacienti s podezfenim na vrozena selhani kostni dfené budou molekularné
vySetfeni v laboratofi doc. Fronkové. Imunofenotyp je analyzovan v laboratofi
prutokové cytometrie CLIP, dr. Campr zUstava referenénim patologem pro
diagnostiku. Do Freiburgu se jiz dfené pacientd s SAA a RCC neposilaji. U JMML
zUstava nadale Freiburg referenénim centrem pro diagnostiku mutaci RAS drahy.
Navody se nachazeji v pfiloze zapisu.

6. Dr. Zdrahalova a dr. Zapotocka prezentovaly kazuistiky pacienta s neobvyklou
manifestaci DBA a ditéte s APDS syndromem.

7. Dr. Zapotocka zduaraznila nutnost véasného hlaseni SAE a jejich FUP do
protokolu AIEOP-BFM ALL 2017.

V Praze 14.1.2020 Prof. MUDr. Jan Stary, DrSc.






