Zapis z morfologického seminare a schiizky vyboru PSDH CR dne

10.9.2024 v Praze Motole

1. V ramci morfologického seminare bylo referovano 36 pacientl — 21 nové
diagnostikovanych ALL, 4 AML, 1 CML, 5 relapst AL, 1 TAM u M. Down, 1 JMML, 1
MDS - LB,resp. RCC, 1 selhani krvetvorby a jedna infiltrace kostni dfené pfi
neuroblastomu.

2. Dr. Timr pfednesl kazuistiku pacientky s ALL, zmirajici mésic po ukonceni
udrzovaci chemoterapie na pneumokokovou sepsi. V prabéhu intenzivni
chemoterapie obdrzela blok blinatumomabu. V souvislosti s tim byla zdGraznéna
nutnost monitorace hladiny imunoglobulini zejména u pacientu Ié€enych
blinatumomabem (ale i u ostatnich déti na 1éEbé pro ALL) se substituci pfi hladinach
IgG pod 4 g/l a v€asna vakcinace Ci revakcinace pneumokokovou vakcinou (za 3-6
mésicu po ukon€eni MT). Rozhodnuti o dalSim ockovani je v gesci o€kovacich
stfedisek dle hladin protilatek 6 mésicl po skonéeni udrzovaci chemoterapie.

3. Dr. SmiSek prezentoval kazuistiku kojence s enteritidou, enterorhagii,
leukocytosou, trombocytopenii, anémii, monocytosou, hepatosplenomegalii (fenotyp
JMML) a ekzémem, ktery byl diagnosticky uzavien jako WAS, potvrzeny geneticky. V
této souvislosti nabidla prof. Frofikova moznost genetického vySetfeni panelu gent u
pacientl s hypoimunoglobulinémii a leukopenii k vylou¢eni skrytého imunodeficitu.
Podrobnéji v pfiloze.

4. Prof. Stary nastinil dalSi perspektivy protokolarni 1é€by ALL. V prvni poloviné roku
2025 bude zahajena randomizovana AIEOP-BFM ALL studie lé¢by déti s BCP ALL
standardniho (nizkého) rizika. Cilem experimentalniho ramene bude poskytnout
détem netoxickou léEbu vedenou ambulantnim zplsobem. Definici nizkého rizika
spliiuje 25% déti s BCP-ALL, v naSich poctech cca 18 déti roéné. V druhé poloviné
roku 2025 je planovano zahajeni IéCby T-ALL v randomizované studii

s venetoclaxem. Narodnim koordinatorem obou studii bude MUDr. Ester Zapotocka.
Design studii a definice rizikovych skupin se nachazeji v pfiloze. Studie I&éCby déti
stfedniho a vysokého rizika budou zahajeny velmi pravdépodobné v letech 2026-7 se
subkutanné podavanym blinatumomabem, s nimZ v sou¢asnosti probihaji klinické
studie faze | a Il. Doporucena interim lé¢ba se do té doby muze ménit dle dostupnosti
blinatumomabu pro déti v inicialni IéCbé.

Vzhledem k tomu, Ze skonc¢ila doba jednoho protokolu pro viechny déti s ALL a
jednotlivé akademické studie 1éCby déti odliSené dle fenotypu a rizika jsou zavadény
do klinické praxe postupné, je nutné vytvofit v zemich AIEOP-BFM konsorcia
spolecny registr vdech déti a dospivajicich s ALL, ktery se bude nazyvat BFM
registr, bude veden v MARVINU jako stavajici registr AIEOP-BFM 2017 a bude
registrovat zakladni udaje o kazdém pacientovi po€inaje 1.5. 2024. V soucasné dobé
pfipravujeme podklady pro souhlas etické komise. Po podpisu smlouvy mezi centrem
v Kielu a FN Motol pfijdou na fadu souhlasy lokélnich etickych komisi a smlouvy mezi
FNM a pfisluSnymi nemocnicemi center.

5. Doc. Sramkova informovala o ukon&eni ptisobeni prof. Sedlaéka v ramci KDHO
FNM, na jeho misto nastoupila MUDr. Renata Formankova, koordinatorem pro
transplantace je Andrea Pertlova.



6. Dr. Zdrahalova zpracuje navrh doporuceni k vySetfeni a managementu
trombofilnich rizik a stavu u déti, jednotliva centra obdrzela dotazniky, tykajici se
stavajicich postupu.

7. Prof. Stary vyzval k diskuzi ohledné dokumentu o Zasadach ucelné hemoterapie,
se kterym seznamil pfitomné za CPS dr. Kuhn. Pediatrickou &ast aktualizovala dr.
Zdrahalova a dokument byl zaslan k vyjadfeni vSem centrim, ktera se znénim
kapitoly indikaci k |éCbé transfuznimi pFipravky u déti vyslovila souhlas, stejné jako
s uvefejnénim této kapitoly v zminéném dokumentu.

9. TéSime na setkani na konferenci PSDH v Olomouci 24.-26.10.2024, dalSi blast
show pak v lednu 2025.

Prof. MUDr. Jan Stary, DrSc., zapsala MUDr. Hana Ptoszkova

V Ostravé a Praze 24.9.2024



