Z&pis z morfologického semindie a schiizky vyboru PSDH CR dne 18.1.2022 v Praze Motole

1. Vramci morfologického seminare bylo referovano 35 pacientd — 18 nové diagnostikovanych ALL, jedna
bilinearni AL, 5 AML, 7 relapsu ALL, dvé HLH (v jednom pfipadé se jednalo o manifestaci XLP), jedna
aplasticka anémie v souvislosti s hepatitidou, jedna inflitrace kostni dfené pfi meduloblastomu.

2. Mgr. Janotova pfipomenula termin odeslani follow-up protokolu AIEOP-BFM ALL 2017 vé&. hladeni SAE
do konce ledna 2022.

3. Dr. Votava pozval pfitomné na pfisti konferenci PSDH, ktera se bude konat od &tvrtku do soboty  15. -
17.9.2022 v Plzni.

4. Prof. Stary upozornil na konferenci Prazské hematologické dny, které se letos konaji jiz po 22. ve dnech
20. — 21. 1. 2022 v Clarion Congress Hotel Prague, ktera pfedstavuje to nejlepsi z Ceské hematologie
prezentované na mezinarodnich konferencich v uplynulém roce a sou€asné pfinasi novinky z ASH a
EHA.

5. Prof. Stary informoval o amendmentu protokolu AIEOP BFM ALL 2017 na zakladé dat z protokolu 2009
— u LR pacientll dojde k redukci DNR ze &tyf na dvé davky v indukci, u pacientdl s m. Down bude
podavana Keppra pred terapii blinatumomabem, u pacientd HR bude probihat monitoring MRD i po
dosaZeni negativity. Musi jest& prob&hnout tprava informovanych souhlast a schvaleni SUKL a etickych
komisi.

6. Prof. Stary informoval o amendmentu studie 1éCby relabujici/rezistentni ALL Inotuzumab
ozogamicinem, kterd probiha ve FN Motol. K stavajicim indikacim 2. relapsu a ALL rezistentni na 2
linie 1éCby pfibyli nasledujici pacienti s relapsem: prvni dfefovy nebo kombinovany velmi ¢asny
relaps < 18 m od Dx a/nebo high risk cytogenetika: KTM2A-AF4, E2A-TCF3-PBX1, E2A-TCF3-HLF,
hypodiploidie < 40 chromozomu, TP53 mutace a/nebo delece za predpokladu M2/M3 drfené a
pozitivity CD22 antigenu.

7. Dr. Vakrmanova prezentovala kasuistiku pacientky s neimunitni hemolytickou anémii — i pfi
normalni hladiné ceruloplasminu a nepfitomnosti KF prstence se jednalo o Wilsonovu chorobu s
tézkym postizenim jater pfi jen mirném zvySeni transaminaz.

8. Dr. Sukova prezentovala kasuistiku vrozené hemolytické anémie, ktera se manifestovala jako hydrops
fetalis (36.g.t., p.h.1630g) s obrazem fetalni erytroblastdzy, v dalSim pribéhu se zavislosti na transfuzich
erytrocytu. Tézka retikulocytopenie a dyserytropoeza vedla k podezieni na vrozenou dyserytropoetickou
anémii, ktera byla ve dvou letech ditéte indikaci k Tx kostni dfené s naslednou pozdni ztratou Stépu a
autologni rekonstituci. Pro narGstajici projevy hypersplenismu nasledovala splenektomie s mirnym
prodlouZenim intervald mezi transfuzemi a narGstem retikulocytd. Az vySetfenim celoexomovym
sekvenovanim byly odhaleny dvé& heterozygotni varianty v genu SPTA 1 kédujicim alfa-spectrin — dg. AR
hereditarni sferocytosa s nulovou produkci proteinu. Pacientka je ve véku 20 let nadale zavisla na
transfuzich krve.

9. Dr. Domansky prezentoval kasuistiku pacienta s Nijmegen breakage syndromem, imunodeficitem, ADHD
a zralou T-ALL/ leukemizovanym lymfomem s fuznim genem ZBTB16-ABL1. Nedostate¢na odpovéd na
Imatinib vedla ke zméné na Dasatinib, ktery toleruje v 50% davce. Byla provedena genotypizace vSech
exonl genu SLC22A1 kédujici transportér OCT1 a nalezeny dvé varianty v heterozygotni formé&, coz by
mohlo souviset s nedostate€nou |é€ebnou odpovédi na Imatinib.

10.Prof. Stérba informoval o zahajeni studie ZUMA 4 s CAR T-cells na pracovisti v Brné. Indikaéni kritéria
zasilame v pfiloze.

11.Dalsi morfologicky seminaf se bude konat v kvétnu 2022. Kromé& morfologického seminafe budou
hlavnim tématem kazuistiky tfi déti s dyskeratosis congenita.

V Ostravé 20.1.2022 Prof. MUDr. Jan Stary, DrSc., zapsala MUDr. Hana Ptoszkova



