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Uvod:

Esencialni trombocytmie (ET) je Ph negativni myeloproliferativini onemocnéni spojené s
tromboyctémii a cévnimi komplikacemi s moZnosti progrese o akutni myeloidni leukemie nebo
myelofibrézy. Autofi této studie vytvorili prognosticky model k odhadnuti celkového preziti v dobé
diagnozy nazvany International Prognostic Score for ET (IPSET).

Metodika:
Ve studii byla analyzovéana data od 891 pacientii. Parametry ziskané v dobé diagnézy byly nasledné
vyhodnoceny k ziskani prognostického modelu.

Vysledky:
Medién sledovani byl 6,2 let, cytotoxické latky uzivalo celkem 507 pacientti (65%). Jako parametry

ovliviiujici preziti byly vyhodnoceny nasledujici faktory: vék nad 60 let, trombocytéza,
leukocyt6za, trombdza v anamnéze. Splenomegalie, JAK-2 mutacni status a hladina hemoglobinu
nemaji na preziti Zadny vliv. Na zakladé téchto zjisténi byl sestaven model IPSET (tabulka 1) a
stanoveny 3 stupné rizika — nizké riziko (skore 0), stfedni riziko (skore 1-2) a vysoké riziko (3-4).

Tabulka 1.: International Prognostic Score for ET — IPSET.

Body
Rizikovy faktor 0 1 2
Vék <60 > 60
Pocet leukocytti (x 10°/1) <11 >11
Anamnéza trombozy Ne Ano

Z pacientt zarazenych do studie jich bylo v nizkém riziku 342 (median preZiti neurcen), ve
stfednim riziku 374 (median preziti 24,5 let) a ve vysokém riziku 151 pacientli (medién preziti 14,7
let). Tento IPSEST model byl navic aplikovan na dvé dalsi nezavislé skupiny pacienti (132
pacienti s ET dle WHO a 234 pacienti s ET dle Polycytemia Vera Study Group) a touto analyzou
byla univerzalnost modelu potvrzena.

IPSET model byl déle testovan jako ukazatel rizika tromb6zy a prechodu do myelofibrézy. Tézka
trombdza se objevila u 27 pacientti v nizkém riziku, 53 pacientli ve stfednim riziku a 29 pacientt ve
vysokém riziku. Desetileté preZiti bez trombdzy bylo 89% pro pacienty v nizkém riziku, 84% ve
stfednim riziku a 69% ve vysokém riziku. Riziko pfechodu do myelofibrézy nelze na zakladé
kategorizace pacientd dle IPSET modelu urcit.

Zaveér:

IPSET model je vhodny k odhadnuti celkového preZiti v dobé diagndzy u pacientt s ET stanovenou
dle WHO. Na zakladé provedené validace ho lze pouzit u vSech pacienti s fenotypickym znaky ET.
Dale 1ze IPSET model uZit k urceni rizika trombodzy, ne v3ak k urceni rizika predpovézeni do
myelofibrézy.
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