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Diagnosticky proces

1. Trombocytdza je Castym nalezem se spoustou primarnich a sekundarnich pricin. DoSetfeni o
pacienti s trombocytézou vyZaduje celostni pristup zahrnujici klinické i laboratorni metody.

2. Autori vyvinuli diagnosticky algoritmus pro doSetfeni pri¢iny trombocytozy.
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Diagndza




Esencialni trombocytémie (ET)

1.

Pacienti by méli byt stratifikovani podle rizika trombotickych komplikaci. NejCastéji
uznavana stratifikace je:

Vysoké riziko: pacienti starsi neZ 60 let NEBO s anamnézou trombotické nebo hemoragické
komplikace spojené s esenc. trombocytémii NEBO s poctem trombocytd >1500 x 10%/1.
Nizké riziko: pacienti mladsi neZ 40 let nespliiujici Zadnou podminku vysokého rizika.
Stredni riziko: pacienti ve véku 40-60 let nespliiujici Zadnou podminku vysokého rizika.
(stuperi doporuceni Ila B)

Mikrovaskularni symptomy nejsou vSeobecné povazovany za trombotickou prihodu v ramci
stratifikace rizika, ale pokud jsou zdvazné a nereaguji na acylpyrin, pacient by mél byt
zarazen do vysokého rizika. (stuperi doporuceni IV C)

Pocet desticek sdm o sobé nekoreluje dobfe srizikem trombdzy, nicméné pocet
>1500 x 10%1 je pouZivan jako indikator zahdjeni cytoreduk¢ni terapie z pohledu zvySeného
rizika krvaceni. (stuperi doporuceni I1I B)

U mladych pacienti (<40 let) miZe byt pri absenci symptomt ve stratifikaci rizika
akceptovatelné pouziti vyssi hranice poctu trombocytu. (stuperi doporuceni Ila B)

Dopad kardiovaskularnich rizikovych faktorti na posouzeni rizika trombotickych komplikaci
u pacientli v nizkém a stfednim riziku ziistava nejasny. (stuperi doporuceni I1I B)

Mezi dalsi rizikové faktory snad patii pocet leukocytt a pritomnost JAK2 mutace. Tyto vSak
jesté potfebuji validaci prospektivnimi metodami. (stuperi doporuceni III C)

Doporuceni managementu esencialni trombocytémie
Obecné

1.

U pacient by mél probéhnout screening hypertenze, hyperlipidémie, diabetu a méla by byt
znama anamnéza kufactvi. Jakékoli kardiovaskuldrni rizikové faktory by mély byt
intenzivné feSeny. (stuperi doporuceni IV C)

Acylpyrin by mél byt podavan vSem pacienttim s ET, pokud nemaji kontraindikace. (stuperi
doporuceni IIb B)

Pacienti ve vysokém riziku

1.

Cilem lécby by mélo byt navraceni poctu trombocyti do normalniho rozmezi. (stuperi
doporuceni Ib A)

Dle vysledki studie PT-1 by méla byt u pacienti ve vysokém riziku lécbou prvni linie
kombinace hydroxyurey a acylpyrinu. (stuperi doporuceni Ib A)

I pres nizsi ucinnost mize byt dle vysledki PT-1 pfijatelnou 1écbou druhé linie anagrelid
s acylpyrinem. (stuperi doporuceni Ib A)

U pacientl 1écenych anagrelidem je vzhledem k riziku vzniku myelofibrézy doporucovan
pravidelny monitoring ¢asnych znamek progrese (kazdé 3 roky). (stuperi doporuceni Ib A)
Pacientiim léCenym anagrelidem, ktefi vykazuji znamky progrese do post-ET myelofibrozy,
by méla byt 1é¢ba zménéna na jiny preparat. (stuperi doporuceni III B)

U mladych pacienti a pacientek zvazujicich téhotenstvi je IFNa prijatelnou lécebnou
alternativou. (stuperi doporucenti III B)

Specifickd doporuceni

1.

U refrakterniho onemocnéni Ize zvazit zvySeni cilové hodnoty trombocytli, nebo castecné
zmeénit terapii (kombinovana 1écba), nebo pfimo nasadit 1écbu druhé linie, ktera je pokud
mozno neleukemogenni. (stuperi doporuceni III B)



Lécba druhé linie u pacientid netolerujicich hydroxyureu by meéla byt neleukemogenni.
(stuperi doporuceni I1I B)

IFNa je uzitecny lék ET, ale je spojen s vysokym vyskytem nezadoucich ucinkt. (stuperi
doporuceni III B)

Pegylovany interferon je nadéjné 1écivo pro ET, ale je tfeba demonstrovat jeho prinos
v porovnanim s hydroxyureou v klinické studii. (stuperi doporuceni III B)

Busulfan je efektivni 1é¢ivo pro kontrolu poctu trombocyti se znamym profilem
nezadoucich ucinkd. Neni vhodny k 1écbé mladych pacienti a mél by byt pouzivan
s opatrnosti u pacientti predpecenych hydroxyureou. (stuperi doporuceni III B)

Pipobroman ma vyuZiti v 1écbé ET, avSak nedavné poznatky nasvédcuji, Ze jeho dlouhodobé
uZivani je spojeno se signifikantnim rizikem vzniku AML. (stuperi doporuceni III B)

Izotop *P je efektivni 1ék u starSich pacientd, kde miZze byt pfijatelné zvySené dlouhodobé
riziko vzniku AML. (stuperi doporuceni I1I B)

Pacienti v nizkém a stfednim riziku

1.

Nez budou znamy vysledky studie PT-1 u pacientt se stfednim rizikem, je doporuceno aby
pacienti pod 60 let bez high-risk faktori obdrZeli cytoredukcni terapii pouze v kontextu
klinické studie, nebo pokud je onemocnéni symptomatické (progresivni splenomegalie,
erytromegalie a jiné zavazné mikrovaskularni komplikace nereagujici na acylpyrin,
nekontrolovatelné krvaceni pfi vysoké trombocytoze). (stuperi doporuceni 111 B)

Posttrombocytemicka myelofibréza

1.
2.

Diagnoéza post-ET myelofibrozy by méla byt stanovena pomoci standardnich kritérii.

Post-ET myelofibr6za by méla byt 1éCena jako primarni myelofibréza. (vSe stuperi
doporuceni IV C)

Leukemickd transformace ET

1.

Leukemicka transformace je diagnostikovana pritomnosti alesponi 20% blastli v kostni dfeni
nebo periferni krvi.

Pacienti s leukemickou transformaci maji velmi nepriznivé celkové preziti. Nicméné u malé
podskupiny pacienti mtiZze provedeni transplantace krvetvorné tkané vyrazné prodlouZit
celkové preziti. (vSe stuperi doporuceni 111 B)

Management téhotenstvi pfi ET

1.
2.

4.

Lécba by méla byt vedena multidisciplinarnim tymem.

S ohledem na rizikovou stratifikaci by méla byt poskytnuta 1éc¢ba acylpyrinem,
nizkomolekularnim heparinem (LMWH) nebo interferonem (IFNa).

Dopplerovska ultrasonografie déloZznich arterii ve 20-24 tydnu téhotenstvi je uZiteCnym
nastrojem predvidajicim mozné komplikace dalSiho pribéhu téhotenstvi.

Pacientkdm by mél byt 6 tydni po porodu podavan LMWH. (vSe stupen doporuceni IV C)

Estrogenova hormonalni lécba pfi ET

1.
2.

Zenam s ET by mélo byt doporuceno neuzZivat kombinovanou hormonalni antikoncepci.

Hormonélni substitucni terapie muZe predstavovat nevelké zvySeni rizika Zilniho
trombembolismu, méla by byt uZivana jen pacientkami bez jinych rizikovych faktor Zilniho
trombembolismu a bez anamnézy Zilni trombodzy.

Ovarialni stimulacni lécba je spojena s rizikem trombézy a kazdy pripad by mél byt
individualné posouzen, méla by byt nabidnuta tromboprofylaxe, pokud je to vhodné. (vse



stuperi doporuceni IV C)

Management 1éCby déti s ET

1. Meély by byt peclivé vylouceny pripady reaktivni trombocytdzy a diagnoza ET uzaviena na
zakladé jednoznacného splnéni diagnostickych kritérii. (stuperi doporuceni IV C)

2. 'V managementu lécby déti s ET je nedostatek poznatkd, ale pokud je to mozné, mél by byt
uzit konzervativni pristup. (stuper doporuceni IV C)

3. Rizikova stratifikace uzivana k terapeutickému rozhodovani u dospélych pacientd s ET neni
validovana k pouziti u déti. (stuperi doporuceni IV C)

4. Méla by byt prospektivné shromazd'ovana data o ET u déti.

Trombdza splanchnickych Zil

1. Je vhodny multidisciplinarni pfistup k pacientovi.

2. VSichni pacienti strombdzou splanchnickych Zil by méli byt preSetfeni na pritomnost
myeloproliferativnich neoplazii i pfi normalnich hodnotach krevniho obrazu.

Chirurgické vykony u pacientti s ET

1. U vSech pacienti by méla byt individudlné posouzena rizika Zilniho trombembolismu,
odpovidajici uziti kompresivnich puncoch a farmakoterapie.

2. Maély by byt dodrZeny standardni protokoly s ohledem na antitrombocytarni 1écbu, warfarin,
pooperacni tromboprofylaxi. (stuperi doporuceni Ib A)

3. U pacientii s ET podstupujicich operaci, ktefi maji riziko krvaceni a kde by byla normalné
predepsana tromboprofylaxe, by méla byt preoperacné sniZzena hodnota trombocytl v krvi
pod 400 x 10%1. (stuperi doporuceni IV C)

4. Perioperacni krevni ztrata a pooperacni infekce miize vyustit ve zhorSeni trombocytdzy, tyto
komplikace by mély byt kauzalné teSeny. (stuperi doporuceni I1I C)
Splenektomie u pacientti s ET

1. Meéla by byt provedena standardni profylaktickd opatfeni s ocekavanim postoperacni
exacerbace trombocytozy. (stuperi doporuceni IV C)

Management trombocytézy v ramci MDS/MPN
1. Pacienti s myelodysplastickym syndromem nebo myeloproliferativni neoplazii s anamnézou
trombdzy, nebo ti, ktefi jsou symptomaticti, nebo jsou ve vysokém riziku trombozy by méli

byt kandidaty cytoredukcni a protidestickové 1éCby, pokud nemaji kontraindikace. (stuperi
doporuceni IV C)
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