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Uvod:

Primérni myelofribroza (PMF) je chronické myeloproliferativni onemocnéni charakterizované
riznym druhem a stupném cytopenie nebo leukocytdzy, leukoerytroblastozou, fibrozou kostni
dfené a rozvojem extrameduldrni hematopoézy. Median pfteZziti je velmi variabilni, pohybuje se v
fadu let. Autofi této studie se snaZzili najit rizikové faktory ovlivilujici preziti.

Metodika:

Do této multicentrické studie bylo zatrazeno celkem 1054 pacienti (median véku 64 let) s PMF
lécenou v letech 1980 az 2007 v 7 centrech. Lécba byla velmi rliznorodd, nejcastéji paliativni
(podptirna a substitucni, cytoredukce, imunomodulace), 111 pacientli podstoupilo splenektomii,
transplantace krvetvornych bunék byla provedena pouze v 7 ptipadech (5x alogenni, 2x autologni).
Cilem studie bylo zjisténi prognostickych faktord s vlivem na celkové pteziti (OS).

Vysledky:

Median preziti v celé skupiné byl 69 mésicti. Mezi nej€astéjsi pti¢iny umrti patfila transformace do
akutni leukemie, progrese PMF bez transformace, trombdza, infekce a krvaceni.

Zjisténé rizikové faktory zkracujici pieziti jsou uvedeny v tabulce:

vyskyt riziko
vék > 65 let 44,6 % 1,95 |p<0,001
symptomy 26,4 % 1,97 |p<0,001
Hb <100 g/l 35.2% 2,89  |p<0,001
leu > 25 x 10°/1 9,6 % 240 |p<0,001
blasty vkrvi>1% | 36,2% 1,80 |p<0,001

Podle poctu pfitomnych faktord je pak mozno stanovit ¢tyfi rizikové skupiny:

riziko |faktori | vyskyt median OS
nizké 0 22 % | 135 mésici
stfedni-1 1 29 % | 95 mésict
stifedni-2 2 28 % | 48 mé&sich
vysoké >3 21 % | 27 mé&sich

Relativni mortalita je 0 40-60 % vyssi oproti béZné populaci, s vyjimkou skupiny nizkého rizika.
Abnormalni karyotyp, mutace JAK2 ani poc¢et CD34+ bun¢k nemély prognosticky vyznam.

Zavér:

Na zéklad¢ péti jasné definovanych a snadno stanovitelnych rizikovych faktort byl vytvofen novy
prognosticky index, ktery pacienty s primarni myelofibrozou rozdé€li do Etyt skupin s vyznamné
odli$nym pfezitim. Tento index ma lepsi rozliSeni a piesnost predikce nez indexy dosud pouzivané.
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