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Uvod:

Polycytemia vera (PV) je myeloproliferativini onemocnéni charakterizované klonalni
proliferaci multipotentni progenitorové buiiky kostni diené vedouci ke zvySeni erytrocyti

v periferni krvi. Doporuceni pro terapii PV stanovuji idealni hladinu hematokritu < 45%. Jsou
vytvorena na zakladé vyhodnoceni rizika trombo6zy, ale nebyla potvrzena prospektivnimi
klinickymi studiemi. Autofi prospektivni studie Cytoreductive Therapy in Polycytemia Vera
(CYTO-PV) porovnavali vliv hladiny hematokritu 45% vs. 45-50¢ na vyskyt trombembolii.

Metodika a pacienti:

Celkem byla analyzovana data od 356 pacientli. Ve skupiné se 182 pacienty byla hladina
hematokritu udrZovana < 45% podavanim hydroxyurey, venepunkcemi nebo obojim, ve druhé
skupiné (183 pacientti) byla podavana méné agresivni terapie s cilovou hodnotou hematokritu
45-50%. Mutace JAK-2 byla pritomna u 350 pacienti, 5 pacientti méli mutaci JAK2 v exonu
12 a 5 mélo neznamy mutacni status. Primarnim cilem byl ¢as do smrti z kardiovaskularni
pri¢iny nebo nasledkem trombotické prihody. Sekundarni cile zahrnuji celkovy vyskyt
kardiovaskularnich prihod a dale incidenci sekundarnich malignit, progrese o myelofibrézy,
myelodysplasie, transformace do akutni leukémie a celkovy pocet velkych nesmrtelnych a
malych krvaceni.

Vysledky:
Priimérna hladina hematokritu na pfi zarazeni do studie byla podobna u obou skupin pacientt,

47,2% v prvni skupiné a 47,5% ve skupiné druhé. V pribéhu studie byla priimérna hladina
hematokritu v prvni skupiné pacienti 44,4%, ve druhé skupiné 47,5%. Pocet leukocytt byl
signifikantné vyssi ve skupiné s hematokritem 45-50%. V poctu trombocytt nebyl

prihod byla v prvni skupiné 1,1/100 osoborokii, ve druhé skupiné 4,4/100 osoboroki. Celkem
se kardiovaskularni piihoda objevila u 4,4% pacientti ve skupiné s cilovou hladinou
hematokritu 45%, ve druh skupiné potom u 10,9% pacientii. Ve skupiné s cilovou hladinou
hematokritu 45% doslo k progresi do myeylofibrézy u 6 pacientti, do myelodysplazie u 2
pacientii a u 2 pacientli do akutni leukemie, ve druhé skupiné doslo k progresi do
myeylofibrézy u 2 pacienti, do myelodysplazie u 1 pacientii a do akutni leukemie u 5
pacientii. Solidni tumory se vyskytly u obou skupin, 7 v prvni skupiné a 5 ve skupiné druhé.
Preruseni nebo zména terapie probéhla u 4 pacientt (2,2%) v prvni skupiné a u 5 pacientti
(2,7%) ve skupiné druhé, pricinou byla nejcastéji progrese choroby. Bylo zaznamenano
celkem 39 neZadoucich ucinkt u 35 pacientd (25 v prvni skuping, 14 ve skupiné druhé).

Zaveér:

U pacientti, u kterych je hematokrit drZzen pod doporucenou hranici 45%, je signifikantné nizsi
riziko smrti z kardiovaskularni pficiny nebo v disledku trombézy v porovnani s pacienty, kde
by hematokrit drZzen v rozmezi 45-50%. V prvni skupiné bylo na druhé strané zaznamenano
vySsi procento hematologické progrese a vyskytu solidnich tumorti, nicméné toto zvyseni

nebylo signifikantné vyznamné.
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