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UVODNI SLOVO

Milé kolegyné, mili kolegové, damy a panové,

vitejte na XXVII. konferenci Ceskych a slovenskych détskych hematologi a onkologd, ktera se koné opét v prazském
hotelu Pyramida. V&fim, Ze volbou stejného mista konanii stejné kongresové kancelére jako pred sedmi lety vstoupime
Usp&3né podruhé ,do stejné Feky’. Pyramida mirné vylepsila ,facelift”, misto ,otcl-zakladatel&” profesora Riehma
a profesora Schellonga jsme jako zahrani¢ni hosty pozvali sou¢asné vyznamné osobnosti evropské détské onkologie
profesorku Kathy Pritchard-Jones z University College v Londyné, profesora Norberta Grafa ze Sarské univerzity
v Homburku a dr. Evu Steliarovou — Foucher z IARC v Lyonu. Kromé biologie a |é¢by nefroblastomu zazni pfednéska
o roli SIOP v evropské détské onkologii a o vyskytu a prognéze détskych nddorl v Evropé i ve svété. V navazujici sekci
nasi kolegové prednesou vysledky [é¢by nefroblastomu na Ceskych a slovenskych pracovistich a podaji informaci
o vyskytu nddor( u déti a dospivajicich v nasich zemich.

Rychly rozvoj nadeho oboru nas ved! k uvedeni pfednaskové sekce ,nové diagndzy, nové lécba znamych diagnéz”,
vytvorili jsme z vasSich prispévkl samostatnou sekci vénovanou paliativni 1é¢bé a pozdnim nésledkiim. Oblibené
edukacni sympozium CLIP se tradi¢né odehraje v sobotnim pozdnim odpoledni. Posterovou sekci jsme presunuli
po skon&eni pate¢niho prednaskového programu. Siroky prostor dostanou sekce sester a setkani rodi¢ovskych
iniciativ a nadaci. Sobotni odpoledni spoleCensky program vypIni névstéva Strahovského klastera véetné slavné
knihovny a Pamétniku narodniho pisemnictvi nebo prohlidka jedné z nejvyznamnéjsich evropskych industridlnich
pamatek — Staré Cistirny odpadnich vod v Bubengi. V sobotu vecer se miZete t&sit na tradi¢ni spolecensky vecer
s jednim z nejlepsich DJ v Ceské republice Martinem Hrdinkou. K ocenénim za nejlep$i postery v lékafské a sesterské
sekci pfiddme i cenu za nejlepsi abstrakt G¢astnika do 35 let.

Prof. MUDr. Jan Stary, DrSc.
Predseda organizacniho vyboru konference



ORGANIZACNI A VEDECKY VYBOR KONFERENCE

ORGANIZACNI VYBOR VEDECKY VYBOR:
KONFERENCE:

Predseda organizaéniho vyboru: Predseda védeckého vyboru:
Jan Stary Jan Trka
Clenové: Clenové:
Jan Blodek Jan Blatny
Vladimir Komrska Ondrej Hrusak
lva R{zickova Tomas Eckschlager
Vratislav Smelhaus Edita Kabickovéa
Jan Trka Alexandra Kolenovéa
Jitka Wintnerové Josef Malis
Jan Zuna Dagmar Pospisilova
Petr Sedl&cek
Jan Stary
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PORADATELE:

2. |ékarska fakulta Univerzity Karlovy

ve spolupréci s

Klinikou détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, Praha

Pracovni skupinou détské hematologie Ceské republiky Ceské hematologické spole&nosti
a Ceské pediatrické spole¢nosti CLS JEP

Pediatricko-onkologickou sekci Ceské onkologické spolenosti CLS JEP

Sekci détské hematologie a onkologie Slovenské pediatrické spole¢nosti

Z4étitu konferenci poskytla Ceska hematologické spole¢nost CLS JEP



ORGANIZACNI ZAJISTENI KONFERENCE

Meritis s.r.o.
Obrovského 644
141 00 Praha 4

e-mail: hema2017@meritis.cz
Tel.: 272 774 065
Fax.: 272 767 597

www.meritis.czzhema2017

AlZzbéta Matéjovské (Mrackova)
organizace konference
tel.: 731 109 563

Dita Bilkova
sponzoring, vystavovatelé
tel.: 739 571 536

Tereza Donéatové
registrace, ubytovani
tel.: 737 282 842



VSEOBECNE INFORMACE

MISTO KONANI KONFERENCE

Konference se kond v OREA hotelu Pyramida (Bélohorské 24, 169 01, Praha 6).
www.hotelpyramida.cz

REGISTRACE:

Po celou dobu konference je registrace umisténa ve vstupnim foyer hotelu Pyramida.

patek, 6. fijna 2017 12:00 — 20:00 hodin
sobota, 7. fijna 2017 07:30 — 19:00 hodin
nedéle, 8. fijna 2017 08:00 — 13:00 hodin

Registracni poplatky na misté:

|ékar 2600K¢e
sestra (SZP), rodi¢ovské iniciativy, nadace 1400 K¢
student prezenéni formy doktorandského studia 1200 K¢
vybor, ¢estni hosté OKe

Veskeré platby na misté bude mozZné provést pouze v hotovosti v CZK.

Registracni poplatek zahrnuje:

- vstup na odborny program béhem celé konference
- konferen¢ni materialy

- volny vstup na vystavu firem

- obcerstveni béhem prestdvek a obédy



STRAVOVANI

Snidané jsou zajistény v misté ubytovani. Obédy, vecere a prestévky na kévu jsou zajistény v misté konani konference.

-> Prestavky na kavu — foyer Kongresového sélu, prostor firemnich expozic

-> Obédy — hotelové restaurace Bohemia (1. patro)

Obédy budou vydavany v sobotu 7. 10. 2017 a v nedéli 8. 10. 2017 od 13:00 do 14:00 hodin.
-> Vecere (patek 6. 10.) — Kongresovy sél Vitava

Vecere bude vydavana v patek 6. 10. 2017 od 19:30 hodin.

Kazdy registrovany Ucastnik obdrZi listky na obédy a veceri.

CERTIFIKATY

Potvrzeni o Ucasti a certifikaty budou vydévény u registrace v téchto casech:
Sestry (SZP): sobota 7.10. 2017 od 13:00 hodin

Lékari: nedéle 8.10. 2017 od 8:00 do 13:00 hodin

Po skonceni konference nebudou certifikaty zasilany postou.

JMENOVKY

Kazdy Gcastnik konference vcetné vystavovatell obdrzi pfi registraci jmenovku, kterd ho opravriuje ke vstupu
do danych prostor.

Barvy jmenovek:
Ucastnici rodicovské sekce

vystavovatelé

Bez jmenovky nebude vstup povolen — pfi ztraté bude vystavena kopie jmenovky proti thradé 200 K¢.



SPOLECENSKY A DOPROVODNY PROGRAM

Sobota 7. fijna 2017

14:00 Prohlidka Strahovské knihovny (Strahovsky klaster, Praha 1)

Cena vstupenky: 100 K¢/0s.
Vistupenky k zakoupeni u registrace.

Ve 14:00 hod. sraz na recepci hotelu a spole¢ny odchod do Strahovského klastera.

14:00 Exkurze do Staré Cistirny odpadnich vod (Papirenska 6, Praha 6)

Cena vstupenky: 100 Kc¢/os.
Vistupenky k zakoupeni u registrace.

0Od 14:00 hodin bude odjizdét autobus od hotelu Pyramida.
Predpoklddany névrat zpét do hotelu je kolem 16:30 hodin.

20:00 Spolecensky vecer s rautem (Hotel Pyramida, Kongresovy sal Vltava)
Cena vstupenky: 100 K¢&/0s.
Vistupenky k zakoupeni u registrace.



INFORMACE K AKTIVNI UCASTI

JEDNACI JAZYK

Jednacim jazykem konference bude ¢esting, slovenstina a angli¢tina (bez simultanniho prekladu).

INFORMACE PRO PREDNASEJICI

Prednéasky prezentované pres PC (dataprojektor) je nezbytné predat na CD, DVD nebo USB Flash.
Prednasky na médiich miZete predavat techniklim v séle, ve kterém budete prednaset:

od pétku 6.10.2017 od 13:00 hodin, nejpozdéji 60 minut pred zahdjenim programu
prednaskového bloku vasi sekce, jinak nemiiZzeme garantovat bezproblémovy priibéh vasi prezentace.

Média si vyzvednéte po ukonceni programového bloku vasi sekce.

POSTERY

Postery budou umistény na panelech o rozméru: 90 cm (Sirka) x 180 cm (vyska), v Kongresovém sale Vitava
(pfizemi hotelu).

Posterova sdéleni budou vystavena po celou dobu konani konference.

Instalace postert je moZna od patku 6. 10. 2017 od 13:00 hodin.
Pomdicky k instalaci budou k dispozici.

Pro posterovou sekci bude organizovana diskuze v tomto case:

patek dne 6. 10. 2017 od 19:30 hodin v Kongresovém séle Vitava

Z4dame autory sdéleni, aby v tuto dobu byli prftomni u svych postert a byli pripraveni na moderovanou diskuzi.



CASOVY HARMONOGRAM KONFERENCE

PATEK 6. 10. 2017

Kongresovy sal Vitava

14:00 — 14:30

15:00
15:15-17:15
17:15-17:30
17:30 - 18:45
19:30

10

Satelitni sympozium spole¢nosti
SHIRE s.r.0.

ZAHAJENI KONFERENCE
Odborny blok I. — Leukémie
Prestdvka

Odborny blok Il. - Hematologie
Posterova sekce

Vecere

15:00

15:15-17:15

17:15-17:30
17:30 - 18:45

19:30

Sal Labe

ZAHAJENI KONFERENCE
SESTERSKA SEKCE

Blok I. — Etické a psychosocialni
aspekty oSetrovatelské péce
Prestdvka

Blok Il. — OSetrovatelska péce

o centralni Zilni vstupy
Posterové sekce

Vecere



8:30 - 10:45

10:45-11:00
11:00 - 13:00

13:00 - 14:00
14:00

17:30 - 18:45

20:00

SOBOTA 7.10.2017

Kongresovy Sél Labe -
sal Vitava - Sesterské sekce
Lékarska sekce

Odborny blok Ill. 8:30-10:30
Prednasky zahranicnich Blok Ill. - V.
hostti

Prestdvka Prestdvka
Odborny blok IV. 11:00 - 13:00
Embryonalni nadory, Blok VI. - VII.
epidemiologie nadori

v détském véku

Obéd Obéd

Doprovodny program

Odborny blok V.

Edukac¢ni sympozium

skupiny CLIP

Spolecensky vecer s rautem (Kongresovy sél Vitava)

salének Dyje —
Rodic¢ovska sekce

8:30-10:30
Blok I.
Prestdvka
11:00 - 13:00
Blok II.

Obéd
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NEDELE 8.10.2017

Kongresovy sal Vitava Sél Labe
8:30 - 10:30 Odborny blok VI. 8:30-10:30 Odborny blok VIII.
Paliativni péce, pozdni nasledky Varia
10:30—-11:00  Prestdvka
11:00 - 13:00 Odborny blok VII.

13:00

12

Nové diagnézy, nova lécba
zndmych onemocnéni

ZAKONCENI KONFERENCE A OBED




ODBORNY PROGRAM KONFERENCE

PATEK 6. 10. 2017 — KONGRESOVY SAL VLTAVA

14:00 — 14:30 Satelitni sympozium spole¢nosti SHIRE

Farmakokinetika v teorii i v praxi
Blatny J., Oddéleni détské hematologie FN Brno
Komrska V., Klinika détské hematologie a onkologie, FN Motol

15:00 ZAHAJENI KONFERENCE

15:15 - 17:15 ODBORNY BLOK|I.
Leukémie
predsedajici: Kolenovd A., Stary J.

001

VYSLEDKY TRETi CELOSTATNI LECEBNI STUDIE AML-BFM 2004 PRO DETI S AKUTNI
MYELOIDNI LEUKEMIi V CESKE REPUBLICE

Domansky J. (1,2), Zapletalové D. (1,2), Cerna D. (2), Sramkové L. (3), Smigek P. (3), Pospigilova D. (4), Novak Z. (4),
BlaZek B. (5), Ptoszkové H. (5), K¥izékové L. (5), Hak J. (6), Prochéazkové D. (7), Cerna Z. (8), Votava T. (8), Timr P. (9),
Jarosové M. (10), Mejstiikové E. (11), Zuna J. (11), Hruséak O. (11), Sedlacek P. (3), Keslova P. (3), Janotova l. (3),
Stérba J. (2), Stary J. (3)

1 - Lékar'skd fakulta, Masarykova univerzita, Brno; 2 - Klinika détské onkologie FN Brno; 3 - Klinika détské
hematologie a onkologie FN Motol; 4 - Détskd klinika FN Olomouc; 5 - Klinika détského lékarstvi FN Ostrava; 6 -
Détskd klinika FN Hradec Krdlové; 7 - Détskd klinika Krajskd nemocnice a.s., Usti nad Labem; 8 - Détskd kiinika

FN Pizeri; 9 - Détské oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice a.s.; 10 - Interni hematologickd a onkologickd klinika
FN Brno; 11 - Childhood Leukaemia Investigation Prague

13
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ALOGENNI TRANSPLANTACE HEMATOPOETICKYCH KMENOVYCH BUNEK U DETi S PRIMARNI
AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIi ZARAZENYCH VE STUDII AML-BFM2004 V CESKE REPUBLICE
Riha P (1), Sramkové L. (1), Formankova R. (1), Keslova P. (1), Janotova |. (1), Stérba J. (2), Domansky J. (2),

Mihal V. (3), Timr P. (4), Blazek B. (5), Votava T. (6), Prochédzkové D. (7), Hak J. (8), Sukova M. (1), Smisek P. (1),
Frorikové E. (1), Mejstiikova E. (1), Hru3ék O. (1), Zuna J. (1), Trka J. (1), Sedl&cek P. (1) a Stary J. (1)

1- Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a 2. LF UK, Praha, 2- Klinika détské onkologie, FN Brno,

3- Détskd klinika FN Olomouc, 4- Détské oddéleni, Nemocnice Ceské Budé&jovice, 5- Klinika détského lékarstvi

FN Ostrava, 6- Détskd klinika FN Plzeri, 7- Détské oddéleni, Masarykova nemocnice, Usti nad Labem, 8- Détskd
klinika FN Hradec Krdlové

003

AKUTNI MYELOIDNIi LEUKEMIE U DETi NA PROTOKOLU REGISTER AML BFM 2012

V CESKE REPUBLICE - PRVNI VYSLEDKY

Sramkové L. (1), Riha P, (1), Sedla&ek P. (1), Zaliova M. (1), Streitové E. (1), Janotova |. (1), Houdkova A. (2),
Stérba J. (3), Domansky J. (3), Pospiilova D. (4), Timr P. (5), BlaZek B. (6), Votava T. (7), Prochézkové D. (8),
Hak J. (9), Zemanové Z. (10), Jarosové M. (11), Oltova A. (12), Sukova M. (1), Smisek P. (1), Keslova P. (1),
Mejstiikové E. (1), Hrusék O. (1), Zuna J. (1), Trka J. (1), Stary J. (1)

1-Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a UK 2.LF Praha 2-Oddéleni klinické hematologie, FN Motol,
Praha 3-Klinika détské onkologie, FN Brno 4-Détskd klinika FN Olomouc 5-Détskd oddéleni, Nemocnice Ceské
Budéjovice 6-Klinika détského lékarstvi FN Ostrava 7-Détskd klinika FN Plzeri 8-Détské oddéleni, Masarykova
nemocnice, Usti nad Labem 9-Détskd klinika FN Hradec Krdlové 10-Centrum nddorové cytogenetiky UKBLD
VFN a 1.LF UK 11-Hemato-onkologickd klinika FN a LF UP Olomouc 12-Interni hematologickd a onkologickd klinika,
FN Brno

MONITOROVANI MINIMALNI RESIDUALNI NEMOCI POMOCI KVANTITATIVNI PCR U DETIi

S AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIi LECENYCH PODLE PROTOKOLU AML-BFM 2012

Zaliova M. (1,2,3), Zuna J. (1,2,3), Streitova E. (1,2,3), Grecova V. (1,2,3), Sramkové L. (1,2,3), Stary J. (2,3)

aTrka J.(1,2,3)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague 2 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta,
Univerzita Karlova, Praha 3 - Fakultni nemocnice v Motole

14



ANALYZA LIECBY PACIENTOV S AKUTNOU LYMFOBLASTOVOU LEUKEMIOU LIECENYCH V SR
PODLAALL IC BFM 2009

Kolenova A. (1), Sejnova D. (1), Makohusova M. (1), Kaiserova E. (1), Subova Z. (1), Bubanské E. (2), Galoova N. (3),
Oravkinova I. (3), Svec P. (1), Fabri O. (1), Cerméak M. (4), Vaské A. (7), Horakovéa J. (1), Rezni¢kova L. (5),

Frorikova E. (5), Trka J. (5), Zuna J. (5), Stary J. (6)

1 - Klinika detskej hematolégie a onkolégie, LFUK a DFNsF, Bratislava, Slovenskd republika, 2 - Klinika pediatrickej
onkolégie a hematoldgie SZU a DFNsE Banskd Bystrica, Slovenskd republika, 3 - Oddelenie detskej onkoldgie

a hematolégie, DFN, Kosice, Slovenskd republika, 4 - Oddelenie klinickej onkolégie, SZU a NOU, Klenovd 1,
Bratislava, Slovenskd republika, 5 - CLIR Childhood Leukaemia Investigation Prague, Praha, Ceskd republika,

6 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceskd republika, 7 - Laboratérium kiinickej
a molekulovej genetiky detskej kliniky, DFNsP a LFUK, Bratislava, Slovenskd republika

CASNA ODPOVED NA LECBU A JEJi PROGNOSTICKY VYZNAM V SOUCASNYCH LECEBNYCH
PROTOKOLECH U DETI S AKUTNI LYMFOBLASTICKOU LEUKEMII V CESKE REPUBLICE

Stary J., Janotové |., Hruak O., Mejstiikové E., Vagkova M., Zuna J., Zaliové M., Reznikova L., Frofikova E. , Trka J.
Klinika détské hematologie a onkologie 2.LF UK a FN Motol, Praha

007

LECBA PEG-ASPARAGINAZOU A JEJi KOMPLIKACE U PACIENTU LECENYCH PROTOKOLEM
AIEOP-BFM ALL 2009

Smigek P, (1), Janotova I. (1), BlaZek B. (2), Hak J. (3), Pospi&ilova D. (4), Prochazkova D. (5), Stérba J. (6), Timr P. (7),
Votava T. (8) a Stary J. (1)

1 - Kilinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha, 2 — Détskd klinika, FN Ostrava, 3 — Détskd klinika,

FN Hradec Krélové, 4 — Détskd klinika, FN Olomouc, 5 — Détskd klinika, Masarykova nemocnice, Usti nad Labern,—

6 — Klinika détské onkologie, FN Brno, 7 — Détskd klinika, Ceské Budéjovice, 9 — Détskd klinika, FN Plzeri

15
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PANKREATITIDA SPOJENA S ASPARAGINAZOU JAKO KOMPLIKACE LECBY ALL — RECENTNI
CESKA ZKUSENOST

Zapotocka E. (1), Janotova I. (1), Domansky J. (3), Hak J. (4), Kuhn T. (5), Novék Z. (6), Prochazkova D. (7),
Srémkové L. (1,2), Timr P. (8), Votava T. (9), Stary J. (1,2)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, 2 - 2. lékarskd fakulta UK Praha, 3 - Klinika détské onkologie
FN Brno, 4 - Détskd klinika FN Hradec Krdlové, 5 - Klinika détského lékarstvi FN Ostrava, 6 - Détskd klinika,
Masarykova nemocnice Usti nad Labem, 8 - Détskd klinika, Nemocnice Ceské Budgjovice, 9 - Détskd klinika,

FN Plzeri

17:15-17:30 Prestévka
17:30-18:45 ODBORNY BLOKII.
Hematologie

Predsedajici: Bubanskd E., Blatny J.

SPECIFICKE ZMENY V ZASTOUPENI LYMFOCYTARNICH SUBPOPULACI V PERIFERNI KRVI
ODLISUJI JEDNOTLIVE PODSKUPINY DETSKYCH PACIENTU SE SELHANIM KOSTNIi DRENE
Novakova M. (1), Zaliova M. (1), Frofikova E. (1), Niemeyer Ch. (2), Wlodarski M. (2), Janda A. (2), Sukové M. (3),
Kanderova V. (1), Kalina T. (1), Zemanova Z. (4), Campr V. (5), Zapletal O. (6), PospiSilova D. (7), Vodickova E. (8),
Trka J. (1), Stary J. (3), Hrusék O. (1), Mejstrikova E. (1)

1- CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta
Univerzity Karlovy a Fakultni Nemocnice v Motole, Praha, 2 - Center for Pediatric and Adolescent Medicine,
University Medical Center Freiburg, Freiburg im Breisgau, Némecko, 3 - Klinika détské hematologie a onkologie,
2. lékarskd fakulta Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice v Motole, Praha, 4 - Centrum nddorové cytogenetiky,
Ustav lékarské biochemie a laboratorni diagnostiky VFN a 1. LF UK, Praha, 5 - Ustav patologie a molekuldrni
mediciny UK 2. LF a FN Motol, Praha, 6 - Oddéleni détské hematologie, Détskd nemocnice, FN Brno, 7 - Détskd
klinika LF UP a FN v Olomouci, 8 - Oddéleni klinické hematologie, FN Motol, Praha

16
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TROMBOTICKA MIKROANGIOPATIA ASOCIOVANA S TRANSPLANTACIOU KRVOTVORNYCH
BUNIEK — NOVE POZNATKY V DIAGNOSTIKE A TERAPII

Svec P. (1), Riha P. (2), Prohaszka Z. (3), Horakova J(1), Formankova R. (2), Bodova I. (1), Keslova P. (2),

Tanuskova D. (1), Sykora T. (1), Fabri O. (1), Krivan G. (4), Kolenové A. (1), Sedlacek P. (2)

1- Klinika detskej hematoldgie a onkolégie, DFN a LFUK Bratislava, 2 - Klinika detské hematologie a onkologie,

FN Motol a 2.LFUK Praha, 3 — 3rd Department of Internal Medicine, Research Laboratory, Semmelweis University,
Budapest, Hungary, 4 — United St. Istvan and St. Laszlo Hospital,Budapest, Hungary

011
HEMOFILIE A JEJi LECBA V CR V ROCE 2016 - DATA REGISTRU CNHP

Blatny J. (1), Ovesna P (2)

1 - Oddéleni détské hematologie, DN FN Brno a MU Brno, 2 - Institut biostatistiky a analyz MU, Brno

012

ENDOVASKULARNI LECBA AKUTNI HLUBOKE ZILNi TROMBOZY U MLADISTVYCH PACIENTU
Zdréhalové K. (1), Hadacova . (1), Zimolové P. (2), Rocek M. (3), Padr R. (3), Polovin¢ak M. (3)

1 - Oddéleni klinické hematologie FNM, Praha, 2 - Kardiologickd klinika 2. LF UK a FNM, Praha, 3 - Klinika
zobrazovacich metod 2. LF UK a FNM, Praha

013

TROMBOZA PORTALNI ZiLY V DETSTVI - SE ZAMERENIM NA NOVOROZENECKY VEK

Zapotocka E. (1,2), Brandao LR. (2,3), Labarque V. (4), Williams S. (2,3)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol Praha, 2 - Division of Haematology/Oncology, Hospital for Sick
Children Toronto, Kanada, 3 - University of Toronto, Toronto, Kanada, 4 - Pediatric Hemato-Oncology, University
Hospital Leuven, Leuven, Belgie

19:30 - 21:00 Posterova sekce

Vecere
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PATEK 6. 10. 2017 — SESTERSKA SEKCE (SAL LABE, 1. PATRO)
15:15-17:15 Blok I. - Etické a psychosocidlni aspekty

oSetrovatelské péce

Predsedajici: Voddrkovd Y., Petlachovd M.

So01
SOCIALNi PECE O RODINY S ONKOLOGICKY NEMOCNYM DITETEM
Pickova A.

Socidlni odd. FN Motol

(0]

ASPEKTY PSYCHOSOCIALNEJ STAROSTLIVOSTI NA KDHAO DFNSP BRATISLAVA

Krajmer P. (1), Harinek L. (2), Hudékova V. (1), Kristinové Z. (1), Andrasiova M. (3), Kolenové A. (1,4)

1 - Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava, Slovensko, 2 - Katedra Specidinej pedagogiky PF UK,
Bratislava, Slovensko, 3 - Stikromnd psychoterapeutickd prax, www.andrasiova.sk, Bratislava, Slovensko,

4 - Lekdrska Fakulta UK, Bratislava, Slovensko

S03
ETICKE PROBLEMY V KOMUNIKACI
Halkové E., Medkové P, Kasubova S.
Détskd klinika Olomouc

PREZIVANIE UZKOSTI U ONKOLOGICKY CHORYCH DETI
Dankové M., Spodniakova E.
DFNsP Banskd Bystrica- klinika pediatrickej onkolégie a hematolégie

ZMENY AKO Z ROZPRAVKY - DETI BY MALI BYT VIAC DOMA
Muckova I., Valov¢inova L.
KDHaO, DFNsP Bratislava
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USKALIA ROCNEJ HOSPITALIZACIE DETATA BEZ RODINNEHO PRISLUSNIKA
Pechova M., Kotuckova D.

S07

PALIATIVNI PECE K (NE)ZAPLACENI

Dolezalova K. (1,2), Kubackova M. (2), Drapalova R. (1), Lokaj P. (1,2)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - Nadacni fond détské onkologie KRTEK

CINNOST DETSKEHO MOBILNEHO HOSPICU POD KRIDLAMI DOMINIKY, N.O.
Petradova 7.
neziskovd organizdcia Pod kridlami Dominiky

17:15-17:30 Prestavka

17:30 - 18:30 Blok Il. - Osetrovatelska péce o centralni Zilni vstupy

Predsedajici: Wintnerovd J., Kasubovd S.

OSETROVATELSKA PECE O CENTRALNI ZILNI KATETR - PICC
Kachové S., Mikulecka M., Sramkova L.
Kilinika détské hematologie a onkologie FN Motol

S10

SROVNANI SPECIFIK OSETROVATELSKE PECE NA DETSKYCH HEMATO-ONKOLOGICKYCH
PRACOVISTICH CESKE A SLOVENSKE REPUBLIKY.

Medkova P, Grundova J., Hllkova E., Filipkové S., Nemeradové H., Szarowska L.

FN Olomouc, DK 21 B JIP-H

KULATY STUL

19:30 - 21:00 Posterova sekce

Vecere
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SOBOTA 7. 10. 2017 — KONGRESOVY SAL VITAVA

8:30 - 10:45 ODBORNY BLOK III.

Prednasky zahrani¢nich hosti
predsedajici: Malis J., Bajciovd V.

1. INTRODUCING BIOMARKERS INTO RISK STRATIFICATION FOR WILMS TUMOUR
— THE SIOP-RTSG APPROACH

2. HOW SIOP EUROPE IS HELPING DELIVERY OF HIGH QUALITY, SUSTAINABLE CANCER CARE
FOR CHILDREN AND YOUNG PEOPLE
K. Pritchard-Jones (London, UK)

HISTORY AND DEVELOPMENT OF TREATMENT STRATEGIES OF WILMS TUMOUR
N. Graf (Homburg, Germany)

GLOBAL BURDEN OF CANCER IN CHILDHOOD
E. Steliarova (IARC Lyon, France)

10:45-11:00 Prestavka

11:00-13:00 ODBORNY BLOK IV.
Embryonalni nddory, epidemiologie nadort v détském véku
predsedajici: Eckschlager T., Stérba J.

SURGICAL TREATMENT OF HEPATOBLASTOMA
Snajdauf J.
Department of Pediatric Surgery, Second Faculty of Medicine and University Hospital Motol, Prague
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014

UP-FRONT DEFINITIVE RENAL SURGERY FOR WIMLS TUMOR DO NOT JEOPARDIZE
SURVIVAL IN PATIENTS TREATED ACCORDING TO SIOP PROTOCOLS - A SINGLE CENTER
STUDY.

Svojgr K. (1), Rygl M. (2), Pycha K. (2), Pychova M. (2), Kodetova D. (3), Kodet R. (3), Kyncl M. (4), Malinova B. (5),
Jerabkova V. (1), Vicha A. (1), Smelhaus V. (1), Snajdauf J. (2), Stary J. (1), Malis J. (1)

1 - Department of Pediatric Hematology and Oncology, 2 - Department of Pediatric Surgery, 3 - Department of
Pathology and Molecular Medicine, 4 - Department of Radiology, 5 - Department of Oncology, Charles University in
Prague, 2nd Faculty of Medicine and University Hospital Motol, Prague, Czech Republic

015

EXPERIENCE WITH THE TREATMENT OF NEPHROBLASTOMA IN SLOVAKIA IN THE PERIOD
2002-2016, 15 YEARS.

Dedk L. (1), Husdkova K. (2), Stan¢okova T. (3), Makohusovéa M. (2), Haluskova V. (1), Galéovéa N. (1)

1-DFN Kosice, 2- DFN Bratislava, 3-DFN Banskd Bystrica

016

WILMS TUMOUR AT THE DEPARTMENT OF PEDIATRIC ONCOLOGY,

UNIVERSITY HOSPITAL BRNO 1997-2017

Bajciova V. (1), Kyr M. (1), Zerhau P. (2), Skotakové J. (3), Jezova M. (4), Zitterbatova J. (5), Stérba J. (1)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - KDCHOT FN Brno, 3 - Klinika radiacni diagnostiky FN Brno, 4 - Patologicko
- anatomicky ustav FN Brno, 5 - Klinika radiacni onkologie MOU Brno

017

EPIDEMIOLOGY OF CANCER IN ADOLESCENTS IN THE SLOVAK REPUBLIC 2000-2014
Makohusové M. (1), Kaiserovd E . (1), Bubanské E. (2), Oravkinova I. (3), Stanokova T. (2), Puskacova J. (1),
Sejnovéa D. (1), Kolenova A. (1)

1 - Klinika detskej onkolégie a hematolégie LF UK a DFNsE Bratislava, Slovenskd republika, 2 - Klinika pediatrickej
hematoldgie a onkoldgie SZU a DFNsF, Banskd Bystrica, Slovenskd republika, 3 - Oddelenie detskej onkoldgie

a hematoldgie DFNsR, Kosice, Slovenskd republika
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INCIDENCE AND SURVIVAL TRENDS FOR CHILDHOOD CANCER IN THE CZECH REPUBLIC -

A NATIONAL BASED RETROSPECTIVE STUDY (1994 - 2015)

Bajciova V. (1), Janotova I. (2), Kodytkova D. (1), Klimes D. (3), Muzik J. (3), Vrzalova A. (2), Luks A. (2),

Smelhaus V. (2), Dugek L. (3), Stérba J. (1), Stary J. (2)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno?Z - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha3 - Institut biostatistiky
a analyz - Masarykova univerzita Brno

13:00-14:00 Obéd

17:30 - 19:00 ODBORNY BLOK V.
Edukaéni sympozium skupiny CLIP
Novy ALL protokol AIEOP-BFM: z laboratore do kliniky
predsedajici: Trka J.

STRATIFIKACNI A LECEBNA STRATEGIE NOVEHO ALL PROTOKOLU AIEOP-BFM
Stary J.

Kilinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta UK a FN v Motole, Praha

Jak se vyviji diskuse o stratifikacnim schématu a co mizeme ocekévat od nového protokolu.

SNP ARRAYS SPOLU S CELOEXOMOVYM A TRANSKRIPTOMOVYM SEKVENOVANIM URCUJI
LECEBNE PODSKUPINY A CILE EXPERIMENTALNI LECBY

Zaliova M.

CLIP — Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. lékarskd fakulta UK
a FN v Motole, Praha

Skupina ,lkaros plus”, kinazové fize a dalsi genetické aberace identifikované pomoci genomickych metod.

GENOMICKE METODY DEFINUJi NOVE SKUPINY PACIENTU V RAMCI ,B-OTHER" ALL

Zaliova M.

CLIP — Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta UK
a FN v Motole, Praha

Na pomezi diagnostiky a vyzkumu nalézadme nové definované skupiny pacientd.
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CILENE SEKVENOVANI NOVE GENERACE PRO RYCHLEJSI IDENTIFIKACI CiLU PRO SLEDOVANI
RESIDUALNI NEMOCI

Frofikové E.

CLIP — Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta UK

a FN v Motole, Praha

Pracovni postup s vyuZitim technologie NGS umoZiiuje zrychlit a zkvalitnit detekci MRN v novém protokolu.

PRUTOKOVA CYTOMETRIE JAKO EFEKTIVNI PRESCREENINGOVA METODA A NASTROJ
STANDARDIZOVANE DETEKCE MRN

Hruséak O., Vaskova M.

CLIP — Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta UK
a FN v Motole, Praha

Siroky zabé&r priitokové cytometrie umoZfiuje nalézat a potvrzovat prognosticky vyznamné podskupiny a efektivné
meéfit IéCebnou odpovéd.

Podporované spole¢nostmi:

Diagnostics

20:00 Spolecensky vecer

SOBOTA 7. 10. 2017 — SESTERSKA SEKCE (SAL LABE, 1. PATRO)
8:30-10:30 BlokIIl. - V.

predsedagjici: Kostickd L., Nagyovd B.

Blok lll. - Dobra spoluprace

S11

KAPKA NADEJE A JEJICH 17 LET POMOCI
Pizingerova V., Jelinek J.

Nadacni fond Kapka nadéje




S13

0 CEM JE VLASTNE KLAUNOVANI
Medkové P, Grundova J., Hllkova.

FN Olomouc, DK 21 B JIP-H

Blok IV. - Nové trendy v oSetifovatelské péci

S14

KOZNIi TOXICITA CILENE LECBY
Drépalové R., Soutorova M.

Klinika détské onkologie, FN Brno

S15
DETSKY PACIENT S TEZKOU HEMOFILIi A NA IMUNOTOLERANCNI LECBE
Andrlové R.

FN Brno, Oddéleni détské hematologie

Blok V. - Specializovana diagnostika détskych leukémii a nékterych

zhoubnych nadori

S16

PRUCHOD VZORKU LABORATORNIM CENTREM KDHO
Thirner D.

CLIP-cytometrie, 2.LF UK a FN Motol, Praha

10:30-11:00 Prestavka

11:00 — 13:00 Blok VI. - VII.

predsedajici: Baldtovd S., Medkovd P

Blok VI. - Hygienicko-epidemiologicka opatieni na hematologickych

a onkologickych oddélenich.
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S17

HISTORIE A SOUCASNOST REVERZNI IZOLACE
Srbovaé J.
Détskd klinika FN Plzeri

S18

IZOLACNY REZIM U PACIENTOV S RIZIKOM INFEKCIE
Kosticka L., Mtckova |, Kolenovéa A.
Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava

S19

HYGIENICKO-EPIDEMIOLOGICKA OPATRENI NA KLINICE DETSKE HEMATOLOGIE
A ONKOLOGIE VE FN MOTOL

Fojtikova K., Havlickova L., Novotna S.

Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha

S20

BEZPECNA MANIPULACE S CHEMOTERAPEUTICKYMI LATKAMI
Petlachova M.
FN Brno, Klinika détské onkologie

PRVNI ZKUSENOSTI S UZAVRENYM SYSTEMEM TEXIUM PRO BEZPECNE PODAVANI
CYTOSTATIK

Novotna D.

Becton Dickinson

Blok VII. - Kazuistiky na téma ,Z4&zraky se opravdu dé&ji"

S21

ZVLADLA SOM TO...,SOM TU!

Matuskova T. (1), Valuskova E. (2)

1-Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Banskd Bystrica-KPOH, 2-Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou,
Banskd Bystrica-KPOH
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S22

AKO SOM ZVLADLA LIECBU ALL BEZ PODPORY RODINY.
Skultétyova D., Gellenové E.
DFNSsE Klinika detskej hematoldgie a onkolégie Bratislava

523

NEUROPATIA S DOBRYM KONCOM
Cékasova L., Korlova K.
Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava

13.00 - 14.00 Obéd

SOBOTA 7. 10. 2017 — RODICOVSKA SEKCE (SAL DYJE, 1. PATRO)
8.30-10.30  Blokl.

REGISTR NEPRIBUZNYCH DARCU - TRENDY VE VYHLEDAVANI A NABORU DARCU
Kurikova M., Zahlavova L., Hoskova G.
Institut klinické a experimentdini mediciny, Cesky registr ddrci krvetvornych bunék

RETINOBLASTOM

Svojgr K. (1), Darsova D. (2), Kyn&l M. (3), Padr R. (3), Pochop P. (2)

1 —Kiinika détské hematologie a onkologie, 2 — O¢ni klinika déti a dospélych, 3 —Klinika zobrazovacich metod,
Fakultni nemocnice v Motole a 2. Lékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Ceskd republika

MODERNI GENOMICKE METODY PROHLUBUJI NASE ZNALOSTI O LEUKEMIICH A POMAHAJI
V LECBE

Trka J.

CLIP — Childhood Leukaemia Investigation Prague, Laboratorni centrum Kiliniky détské hematologie a onkologie

2. LFUK a FN v Motole
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CO MUZE RODIC OCEKAVAT U VYLECENYCH DETSKYCH ONKOLOGICKYCH PACIENTU?
Kruseova J.
Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha

AKUTNI TOXICITA A DALSI NEZADOUCI UCINKY CHEMOTERAPIE U DETI LECENYCH PRO
AKUTNI LEUKEMII

Smisek P

Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha

PLNOHODNOTNY ZIVOT PO TRANSPLANTACI KMENOVYCH BUNEK KRVETVORBY - NEJEN
“PREZIT", ALE “ZIT".....

Keslova P, Sedlagek P, Formankové R., Riha P, Nagyové B., Cepelékova V., Stary J.

Klinika détské hematologie a onkologie, 2.LF UK a FN v Motole, Praha

TRANSPLANTACI S USMEVOM - BUDOVANIE KOMUNITY DETi A MLADEZE
PO TRANSPLANTACII KRVOTVORNYCH BUNIEK NA SLOVENSKU

Spanové K., Hurajov L.

SMILE, n.o. - Pomdhame s usmevom

ZNIZOVANIE SOCIALNEJ IZOLACIE PACIENTOV A RODICOV POCAS PROCESU
TRANSPLANTACIE KRVOTVORNYCH BUNIEK NA SLOVENSKU

Hurajova L.

SMILE, n.o. - Pomdhame s dsmevom

10.30-11.00 Prestavka
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11.00 - 13.00 Blok .

SOCIALNi PECE O RODINY S ONKOLOGICKY NEMOCNYM DITETEM
Pickova A.
SocidIni odd. FN Motol

,MUJ NOVY ZIVOT” ANEB ...
Vaviinova V., RiZi¢kova V.
Détskda klinika FN Hradec Krdlové

AKTIVITY NA POMOC DETSKYM ONKOLOGICKYM PACIENTOM A ICH RODINAM (DETOM
S RAKOVINOU N.O.)

Chlebcova V.

Detom s rakovinou n.o.

JAKO TO ZVLADNUT SPOLOCNE.
Mala M.
Transplantacnd jednotka kostnej drene, Klinika detskej hematoldgie a onkoldgie LF UK a DFNsP Bratislava

SMUTENIE RODICOV PO STRATE DIETATA Z DOVODU ONKOLOGICKEHO OCHORENIA
Martin¢ekova L.
Pod kridlami Dominiky, n.o., Trnavskd univerzita v Trnave

13.00 - 14.00 Obéd
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NEDELE 8. 10. 2017 — KONGRESOVY SAL VLTAVA

8:30-10:30 ODBORNY BLOK VI.

Paliativni péce, pozdni nasledky

Predsedajici: Kruseovd J., Kepdk T.

018

POTREBA PECE V ZAVERU ZIVOTA U ONKOLOGICKY NEMOCNYCH DETi V CR

Hrdli¢kova L. (1, 2, 3), Zavadova . (2, 3, 4), Mojziova M. (2, 4, 5), Slama O. (6), Dusek L. (7)

1 — Kiinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, 2 — Pracovni skupina détské paliativni pée, Ceskd
spole¢nost paliativni mediciny CLS JER 3 — Grant ,Rozvoj détské paliativni péce ve FN Motol”, program Spolu aZ

do konce, NF Avast, 4 — Domdci hospic Cesta domd, Praha, 5 — Détské oddéleni Nemocnice Horovice, 6 —
Ambulance podptirné a paliativni onkologie, Masarykdv onkologicky tstav, Brno, 7 — Ustav Zdravotnickych informaci
a statistiky CR 1 — Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol 2 — Pracovni skupina détské
paliativni péce, Ceskd spolecnost paliativni mediciny CLS JEP 3 — Grant ,Rozvoj détské paliativni péce ve FN Motol”,
program Spolu aZ do konce, NF Avast 4 — Domdci hospic Cesta domd, Praha 5 — Détské oddéleni Nemocnice
Horovice 6 — Ambulance podpirné a paliativni onkologie, Masarykdv onkologicky dstav, Brno 7 — Ustav
Zdravotnickych informaci a statistiky CR

019

ROZNY PRISTUP V MANAZMENTE ROVNAKYCH KOMPLIKACIi U DETSKYCH PALIATIVNYCH
PACIENTOV

Sprlak M. (1), Bician P. (1), Bubanské E. (1), Stan¢okova T. (1), Fillové H. (1), Fedorékova I. (1), Gavendové B. (1),
Benickovéa M. (1), Novotny J. (2)

1- Klinika pediatrickej onkolégie a hematolégie SZU DFNsP Banskd Bystrica, 2 - Klinika detskej chirurgie SZU
DFNsP Banskd Bystrica

PALIATIVNI PECE V PLZENSKEM REGIONU
Votava T. (1,2), Masopustova A. (1), Dolezalova L. (1), Cerna Z. (1)
1 - Détskd klinika FN Pizeri, 2 - Lékarskd fakulta v Plzni, Univerzita Karlova
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021

KOMPLEXNA CINNOST DETSKEHO MOBILNEHO HOSPICU NA VYCHODNOM SLOVENSKU

OD ROKU 2013

Hun¢ikovéa M. (1), Galéové N. (2), Bisova L. (1,2)

1 — Detsky mobilny hospic Svetielko Pomoci n.o., Kosice, 2 - Oddelenie detskej onkolégie a hematoldgie DFN Kosice

022

TRANZICE ZDRAVOTNI PECE V DETSKE ONKOLOGII. PROJEKT PANCARELIFE — STUDIE
OTOTOXICITY A FERTILITY - ZKUSENOSTI BRNENSKEHO PRACOVISTE.

Kepdk T. (1, 2, 3), Baj¢iova V. (1, 2, 3), Hosnova D. (4), Kepdkova K. (1), Mazur R. (1), Puchnerova V. (1), Hak J. (5),
Blazek B. (6), Novék Z. (7), Hrstkova H. (1), Stérba J. (1, 2)

1. - Klinika détské onkologie LF MU a FN Brno, 2. - Mezindrodni centrum klinického vyzkumu, FN u sv. Anny v Brné,
3. - Onkologicko-chirurgické oddéleni FN u sv. Anny v Brné, 4. — Klinika détské ORL LF MU a FN Brno, 5. — Détskad
klinika FN Hradec Krdlové, 6. — Klinika détského lékarstvi FN Ostrava, 7. Détskd klinika FN Olomouc

023

RIZIKOVE FAKTORY VZNIKU NEGATIVNICH PSYCHICKYCH POCITU U DLOUHODOBE
VYLECENYCH ONKOLOGICKYCH PACIENTU

Kruseové J. (1), Keslova P. (1), Reichlova V. (1), Smelhaus V. (1), Ganevové M. (1), Novakova L. (1), BaSeovéa J. (1),
Douchovéa M. (1), Kabickova E. (1), Pernikova I. (3), Capek V. (2), Calaminus G. (4), Luks A. (1), Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2.LF FNMotol, Karlova Univerzita, Praha, Ceskd republika; 2 - Centrum
Bioinformatiky, 2.LF FNMotol, Karlova Univerzita, Praha, Ceskd republika; 3 - Klinika détské neurologie, 2.LF
FNMotol, Karlova Univerzita, Praha, Ceskd republika; 4 - Department of of Paediatric Haematology and Oncology,
University Bonn, Germany;

VYSKYT NESKORYCH NASLEDKOV U PEDIATRICKYCH PACIENTOV PO ALOGENNEJ
TRANSPLANTACII KMENOVYCH KRVOTVORNYCH BUNIEK

Géczova L. (1,3), Horékova J. (2), Bodova I. (2), Svec P, (2), Tanugkové D. (2), Sykora T. (2), Kovacové A. (2),

Urdova V. (2), Kolenova A. (1)

1 - Klinika detskej hematoldgie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava, 2 - Transplantacnd jednotka kostnej drene,
Klinika detskej hematolégie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava, 3 - Ustav patologickej fyziolégie LF UK Bratislava
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MOZNOSTI REHABILITACE U DETSKYCH HEMATOONKOLOGICKYCH A ONKOLOGICKYCH
PACIENTU

Jevi¢ F (1), Medunovéa K. (1)

1 - Klinika rehabilitace a télovychovného lékarstvi 2. LF UK a FN Motol

10:30-11:00 Prestavka

11:00-13:00 ODBORNY BLOK VII.

Nové diagnézy, nové lé¢ba znamych onemocnéni

predsedajici Stérba J,, Stary J.

032
PRECISION PEDIATRIC ONCOLOGY AND "N OF ONE" TRIALS IN PEDIATRIC ONCOLOGY.
THE WAY FORWARD?

Stérba J. (1,2,3), Valik D. (3), Kyr M. (1,2), Melicharkova K. (1,2,3), Zapletalova D. (1,2,3)
1- Klinika détské onkologie FN Brno a LF MU Brno, 2- ICRC FN U sv. Anny Brno, 3- RECAMO MOU Brno

033

VYZNAM FUNKCNIHO OVEROVANI KAUZALITY NOVYCH GENOVYCH VARIANT NALEZENYCH
POMOCI NGS

Kanderova V. (1), Svatoi M. (1), Fejtkova M. (1), Skvarova-Kramarzové K. (1), Hlozkova K. (1), Pelak O. (1),
Zimmermannova O. (1), Grombirikové H. (2), Bloomfield M. (3), Klocperk A. (3), Zentsova I. (3), Parackova Z. (3),
Smigek P, (1), Sukové M. (1), Priihova S. (4), Hrugak O. (1), Freiberger T. (2), Sedivé A. (3), Frofikova E. (1),

Kalina T. (1)

1 - KDHO, CLIB 2.LF UK a FN Motol, Praha 2 — Centrum kardiovaskuldrni a transplantaéni chirurgie, Brno 3 — Ustav
imunologie, 2.LF UK a FN Motol, Praha 4 — Pediatrickd klinika, 2.LF UK a FN Motol, Praha

034

VYUZITI GENOVE EDITACE PRO VALIDACI KAUZALNICH MUTACI U PACIENTU

S HEMATOLOGICKYMI ONEMOCNENIMI

Skvérova Kramarzova K. (1, 2, 3), Svatofi M. (1, 2), Bakardjieva-Mihaylova V. (1, 2, 3), Sldmova M. (1, 2, 3),
Kanderova V. (1, 2), Smisek P. (2, 4), Stary J. (2, 4), Trka J. (1, 2, 4), Froflkova E. (1, 2, 4)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, 2 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta,
Univerzita Karlova, Praha, 3 - KarmaVie Gene Editing Group, 4 - Fakultni nemocnice v Motole, Praha
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MUTACE SAMD9/SAMDSL V KONTEXTU SYNDROMU PREDISPOZICE K MYELOIDNIM
MALIGNITAM

Sukové M. (1), Keslovéa P. (1),Frorikové E. (2), Wlodarski M. (3), Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2.LF UK a FN Motol, Praha 2 - Childhood Leukemia Prague, 2.LF UK

a FN Motol, Praha 3 - Laboratory Molecular Diagnostics EWOG-MDS Study Center, Universitats Klinikum Freiburg

REFRAKTERNI HISTIOCYTOZA Z LANGERHANSOVYCH BUNEK, DVE KAZUISTIKY LECBY
POMOCI INHIBITORU BRAF

Svojgr K. (1)., Kolenové A. (4), Horakova J. (4), Svec P. (4), Krskova L. (2), Kalinova M. (2), Keslova P. (1), Riha P. (1),
Carolina H. (5), Stary J. (1),

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2 — Ustav patologie a molekuldrni mediciny, 3 —Klinika zobrazovacich
metod, Fakultni nemocnice v Motole a 2. Lékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Ceskd republika, 4- Klinika detskej
hematolégie a onkolégie, DFNsP a LF UK, Bratislava Slovenskd republika, 5- CCRI a St. Anna Kinderspital, Vieder;,
Rakusko

037

RECIDIVUJICI ANAPLASTICKY VELKOBUNECNY LYMFOM - KAZUISTIKA

Riha P. (1), Kabi¢kova E. (1), Kalinova M. (2), Formankova R. (1), Keslova P. (1), Svojgr K. (1), Sedlacek P. (1),

Stary J. (1)

1- Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a 2. LF UK, Praha, 2- Ustav patologie a molekuldrni mediciny
2. LF UK Praha a FN v Motole

EFEKTIVITA METRONOMICKE LECBY NEUROBLASTOMU
Mazének P, Merta T. (1,2), Sterba J. (1,2)
1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - Lékarskd fakulta Masarykovy Univerzita Brno
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MOZNOSTI CILENE LECBY GLIOMU NiZKEHO STUPNE MALIGNITY

Sumerauer D. (1), BoSanska P. (1), Cyprova S. (1), Kyncl M. (2), Krskové L. (3), Zdmecnik J. (3), Kabickova E. (1.),
Pernikova I. (4.), Z&potocky M. (1,5), Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha, 2 - Klinika zobrazovacich metod, FN Motol, Praha, 3 -
Ustav patologie a molekuldrni mediciny, FN Motol, Praha, 4 - Klinika détské neurologie, FN Motol, Praha, 5 - Hospital
for SickKids, Toronto

LECBA REFRAKTERNICH/REKURENTNICH EPENDYMOMU: KLINICKY PROSPECH

Z PERSONALIZACE TERAPIE NA PODKLADE BIOLOGICKEHO PROFILU ONEMOCNENI
Vejmélkové K. (1,2), Pavelka Z. (1), Martin¢ekova A. (1), Melicharkova K. (1,2), Jezova M. (3), Veselska R. (1,2,4),
Zitterbart K. (1,5), K¥en L. (3), Lipina R. (6), Smr¢ka M. (7), Slaby O. (8), Stérba J. (1,2,5)

1 - Klinika détské onkologie LF MU a FN Brno, 2 - Laboratorni translacni vyzkum v onkologii, Mezindrodni centrum
klinického vyzkumu Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné (FNUSA-ICRC), 3 - Ustav patologie LF MU a FN Brno, 4

- Laborator nddorové biologie, Ustav experimentdini biologie PiF MU, 5 - Regiondini centrum aplikované

a molekuldrni onkologie (RECAMO), Masarykiv onkologicky Ustav, Brno, 6 - Neurochirurgickd klinika FN Ostrava, 7
- Neurochirurgickd klinika LF MU a FN Brno, 8 - Molekuldrni onkologie Il - solidni nddory, CEITEC — Stredoevropsky
technologicky institut, MU Brno

NEDELE 8. 10. 2017 - SAL LABE — 1. PATRO

8:30-10:30 Odborny blok ViIil.

Varia
predsedajici Hordkovd J., Pospisilovd D.

GAUCHEROVA CHOROBA - SOUCASNE MOZNOSTI DIAGNOSTIKY A TERAPIE
Malinova V.
Klinika détského a dorostového lékarstvi VFN Praha

¢Shire
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FUNKCNI TEST CMV SPECIFICKE IMUNITY JAKO VODITKO PRO INDIKACI PREVODU CMV
SPECIFICKYCH BUNEK

Pelék O. (1), Stuchly J. (1), Huba&ek P. (3), Keslova P. (2), Sedla&ek P (2), Formankové R. (2), Rahmatova S. (4),
Stary J. (2), Hrusak O. (1,2), Kalina T. (1,2)

1- CLIP Cytometrie, Klinika détské hematologie a onkologie, Universita Karlova - 2. lékar'skd fakulta Praha, 2 -
Klinika détské hematologie a onkologie, FN Motol Praha, 3 - Ustav lékaské mikrobiologie 2. LF UK a FN v Motole,
Praha, 4 - Oddéleni bunécné terapie, Ustav hematologie a krevni transfuze, Praha

027

RETRANSPLANTACIA KRVOTVORNYCH BUNIEK U DETI S MALIGNYMI | NEMALIGNYMI
OCHORENIAMI U DETSKYCH PACIENTOV V SLOVENSKEJ REPUBLIKE

Horakova J. (1), Bodova I. (1), Svec P, (1), Sufliarska S. (1), Chocholova A. (1), Adam&akova J. (1), Tanugkova D. (1),
Sykora T. (1), Pozdechovéa M. (1), Urdova V. (1), Kovacové A. (1), Laluhové- Striezencovéd Z. (6), Fabri O. (6),

Ciznar P. (3), Bubanska E. (4), Oravkinova I. (5), Kolenové A. (2)

1- Transplantacnd jednotka kostnej drene KDHaO DFNsP a LF UK Bratislava 2- Klinika detskej hematoldgie

a onkolégie DFNsP a LF UK Bratislava 3- Detskd klinika DFNsP a LF UK Bratislava 4- Klinika pediatrickej onkolégie
a hematoldgie DFNsP Banskd Bystrica 5- Oddelenie detskej onkoldgie a hematolégie DFNsP Kosice 6- HaT OLM,
DFNsP, Bratislava

MUTACE GENU PRO CALRETICULIN U DETSKYCH PACIENTU S ESENCIALNI TROMBOCYTEMII
JAKO RIZIKOVY FAKTOR CASNEHO PRECHODU DO MYELOFIBROZY

Pospisilové D. (1), Penka M. (2), Smisek P. (3), Stary J. (3), Kuhn T. (4), Zapletal O. (5) Divoké M. (6), Navratilova J. (6),
Markova J. (7), Campr V. (8), Horvathova M. (9)

1 - Détska klinika Lékarské fakulty Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice v Olomouci, 2 - Oddéleni hematologie
Fakultni nemocnice v Brné, 3 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. Iékarské fakulty Univerzity Karlovy v Praze,
4 - Détskd klinika Fakultni nemocnice v Ostravé, 5 - Détskd nemocnice Fakultni nemocnice v Brné,

6 - Hemato-onkologickd klinika Lékaiské fakulty Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice v Olomouci, 7 - Ustav
hematologie a krevni transfize v Praze, 8 - Ustav patologie Fakultni nemocnice a Il. Lékarské fakulty Univerzity
Karlovy Praha-Motol, 9 - Katedra biologie Lékarské fakulty Univerzity Palackého v Olomouci
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METABOLICKY PROFIL LEUKEMICKYCH BUNEK OVLIVNUJE JEJICH ODPOVED

NA SOUCASNOU TERAPII

HloZkova K. (1,2), Pecinové A. (4), Pajuelo-Reguera D. (4), Sime&ikova M. (1,2), Alquezar N. (1,2), Zaliova M. (1,2),
Musilova A. (1,2), Mracek T. (4), Trka J. (1,2,3), Starkova J. (1,2)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, 2 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta,
Karlova univerzita, Praha, 3 - Fakultni nemocnice v Motole, Praha, 4 - Fyziologicky tistav Akademie véd Ceské
Republiky, v. v. i, Praha

LOW GRADE GLIOMY, 16- ROCNY SUBOR KDHAO LF UK A DFNSP BRATISLAVA

Hederova S. (1), Mocnd A. (1), Husédkova K. (1), Kaiserova E. (1), Makohusové M. (1), Rychly B. (3), Jake3ova S. (2),
Kolenové A. (1)

1 - Klinika detskej hematoldgie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava 2 - Rddiologické oddelenie DFNsP Bratislava
3- Cytopathos spol. s r.o., Bratislava

031

DLOUHE DELECE A NOVE MUTACE U DETi S DIAMONDOVOU-BLACKFANOVOU ANEMII (DBA)
- UPDATE

Volejnikova J. (1,2), Vojta P. (2), Maceckova Z. (2), Koralkové P. (3), Urbankova H. (4), Ludikové B. (1,2),

Horvéathova M. (3), Sukova M. (5), Timr P. (6), Hajdich M. (2), Pospisilova D. (1,2)

1 - Détskd klinika LF UP a FN Olomouc; 2 - Ustav molekuldrni a translaéni mediciny, LF UP Olomouc; 3 - Ustav
biologie, LF UP Olomouc; 4 - Hemato-onkologickd klinika LF UP a FN Olomouc; 5 - Klinika détské hematologie

a onkologie 2. LF UK a FN Motol; 6 - Détské oddéleni nemocnice Ceské Budéjovice

13:00 Zakonceni konference
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SEZNAM POSTERU (LEKARI):

DISKUSE K POSTERUM DNE 6. 10. 2017 OD 19:30 DO 21:00 HODIN

Diskusi ridi: Blazek B., Hrusak O., Zuna J.
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PO1

SEVERE ADVERSE EVENTS IN PATIENT WITH T-ALL
Fillova H., Bubanské E. (1), Bician P. (1), Plesko M. (1), Tren&anova Z. (1), Spriak M. (1)
1 - Clinic of Pediatric Oncology and Hematology, University Children”s Hospital, Banska Bystrica

P02

DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA PREDLZENEJ HODNOTY APTT Z POHLADU KLINIKA
Bubanské E. (1), Batorova A. (2), Fillova H. (1)

1 - Klinika pediatrickej onkoldgie a hematolégie SZU v DFNsP Banskd Bystrica 2 - Ndrodné hemofilické centrum
a Klinika hematolégie a transfuziolégie LFUK, SZU a Univerzitnd nemocnica, Bratislava

PO3

SPEKTRUM GENETICKYCH ODCHYLIEK V SLOVENSKEJ POPULACII U DETi S AML V OBDOBI
2000-2014

Lysé Z. (1), Mikeskova M. (1), Achbergerova M. (1), Makohusové M. (1), Svec P. (1), Fabri O. (1), Copakova L. (2),
Cermak M. (2), Leitnerova M. (2), Bubanska E. (3), Oravkinové I. (4), Kaiserova E. (1), Kolenovéa A. (1)

1- Klinika detskej hematoldgie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava 2 - Klinika klinickej onkolégie, Ndrodny
onkologicky ustav Bratislava 3 - Klinika pediatrickej onkolégie a hematoldgie SZU, DFNsP Banskd Bystrica 4 -
Oddelenie detskej hematoldgie a onkoldgie, DFNsP Kosice

HEMOPTYZA JAKO PRVNI PRIZNAK TEZKEHO DEFICITU FVII
Ptoszkové H., Blazek B., Kuhn T, Zidkova I.
Klinika détského lékarstvi FN Ostrava

ODMIETNUTIE LIECBY V DETSKEJ ONKOLOGI!

Spétova A, Jaméarik M., Husakové K., Pudkacova J., Mikeskova M., Hradkovéa A., Rabenseifertova E., Subova Z.,
Kolenova A. (1)

Klinika detskej hematoldgie a onkoldgie LF UK a DFNsP Bratislava
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HODNOTENIE VYSLEDKOV A MRD ANALYZY U PACIENTOV S AKUTNOU LYMFOBLASTOVOU
LEUKEMIOU LIECENYCH PODLA PROTOKOLU ALL IC BFM 2009

Vaska A. (1), Makohusova M. (2), Bubanské E. (3), Oravkinova |. (4), Svec P, (2), Fabri O. (2), Copékova L. (5),

Trka J. (6,7), Zuna J. (6,7), Frofkova E. (6,7), Kolenové A. (2)

1- Laboratérium klinickej a molekulovej genetiky detskej kliniky DFNsP a LFUK Bratislava, 2- Klinika detskej
hematoldgie a onkolégie LFUK a DFNsP Bratislava, 3-Klinika pediatrickej onkolégie a hematolégie SZU a DFNsP
Banskd Bystrica, 4- Oddelenie detskej onkoldgie a hematoldgie DFN Kosice, 5- Oddelenie klinickej onkolégie SZU
a NOU Bratislava, 6- CLIR Childhood Leukaemia Investigation Prague, 7- Klinika détské hematologie a onkologie
2. LF UK a FN Motol Praha

P07

EWING 2008 - PROTOKOL PRO LECBU EWINGOVA SARKOMU DETi A DOSPELYCH -
AKTUALNI STAV STUDIE

Cyprova S. (1), Kruseova J. (1), Drahokoupilovéa E. (1), Kodet R. (2), Kyn&l M. (3), Vicha A. (1), Stary J. (1)

1 —Klinika détské hematologie a onkologie UK 2-LF a FN Motol, Praha, 2 — Klinika patologie a molekuldrni mediciny
UK 2.LF a FN Motol, Praha, 3 — Klinika zobrazovacich metod UK 2.LF a FN Motol, Praha.

P08

OMENNUV SYNDROM - TERAPIE TEZKEHO PRIMARNIHO IMUNODEFICITU VCASNOU
TRANSPLANTACI KMENOVYCH BUNEK KRVETVORBY

Formankové R. (1), Riha P. (1), Keslova P. (1), Mejstiikova E. (1), Hrugék O. (1), Freiberger T. (2), Litzman J. (3),
Rahmatova S. (4), Sedivé A. (5), Sedlacek P (1) a Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie UK 2. LF a FN v Motole, Praha, 2 - Oddéleni klinické imunologie

a alergologie LF MU a FN u Sv. Anny, Brno, 3 - Genetickd laborator Centra kardiovaskuldrni a transplantacni
chirurgie, Brno, 4 - Oddéleni bunééné terapie a Banka pupecnikové krve CR, UHKT, Praha, 5 - Ustav imunologie UK
2.LF a FN Motol, Praha

ZRIEDKAVA FORMA TAZKEJ KOMBINOVANEJ IMUNODEFICIENCIE (SCID)

S HETEROZYGOTNOU MUTACIOU FOXN1

Urdova V. (1), Horakova J. (1), Svec P. (1), Ciznéar P. (3), Frofikové E. (4), Svatofi M. (4), Bodova I. (1), Tanugkova D. (1),
Sykora T. (1), Kovacova A. (1), Kolenové A. (2)

1- Transplantacnd jednotka kostnej drene KDHaO DFNsP a LF UK Bratislava 2- Klinika detskej hematoldgie

a onkolégie DFNsP a LF UK Bratislava 3- Detskd klinika DFNsP a LF UK Bratislava 4- CLIE, Klinika detskej
hematoldgie a onkoldgie 2. LF UK a FN Motol Praha
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P10

POUZITI HMOTNOSTNI CYTOMETRIE KE ZJISTENI VICE POPULACI BLASTU U AKUTNI
LEUKEMIE

Stancikova J. (1,2), Pavlistova T. (1,3), Kalina T. (1,2), Va3kova M. (1,2), Kuzilkova D. (1,2), Pelék O. (1,2),

Thirner D. (1,2), Trka J. (1,2), Stary J. (2), Hrusék O. (1,2)

1-CLIP (Childhood leukemia investigation Prague), 2 — Klinika détské hematologie a onkologie, 2. lékarskd fakulta
Univerzity Karlovy, Praha, 3 — Prirodovédeckd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

P11

VENOZNY TROMBOEMBOLIZMUS U DETSKYCH ONKOLOGICKYCH PACIENTOV
Zavarska M. (1), Gresikova M. (1), Kaiserové E. (2), Kolenova S. (2)

1-HaT OLM DFNsP Bratislava, 2-KDHaO LF UK a DFNsP Bratislava

P12

FAMILIARNY MDS: KAZUISTIKA RODINY S GERMINALNOU MUTACIOU RUNX1

Fabri O. (1) Niemeyer C. (2), Wlodarski M. (2), Géhring G. (3), Rippberger T. (3), Hordkova J. (4), Slezékova B. (5),
Laluhové Striezencova Z. (1), Kolenové A. (4)

1- Hematologické a transfuziologické pracovisko OLM, Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Bratislava,
Slovensko 2 - Katedra pediatrickej a adolescentnej mediciny, Oddelenie pediatrickej hematoldgie a onkolégie,
Freiburgskd Univerzita, Nemecko 3 - Institut Ludskej Genetiky, Hannoverskd Skola mediciny, Nemecko 4 - Klinika
Detskej Hematoldgie a Onkolégie, Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Bratislava, Slovensko 5 - Neonatdina
klinika, Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Bratislava, Slovensko

P13

VYSKYT TALASEMIE A HEMOGLOBINOVYCH VARIANT V OLOMOUCKEM KRAJI

Sulovské L. (1), Divoka M. (2), Orviska M. (2), PospiSilova D. (1)

1 - Détskd klinika, Fakultni nemocnice a Lékarskd fakulta Univerzity Palacého v Olomouci, 2 - Hemato-onkologickd
klinika, Fakultni nemocnice a Lékar'skd fakulta Univerzity Palackého v Olomouci

P14

ZRIEDKAVY PRIPAD BILATERALNEHO WILMSOVHO TUMORU, KAZUISTIKA

Fedordkova I. (1), Stancokova T. (1), Bician P. (1), Balaz V. (2), Babela J. (2), Mensikové J. (3), Novotna K. (4),

Rychly B. (5)

1 - Klinika pediatrickej onkoldgie a hematolégie SZU, DFNsP Banskd Bystrica; 2 - Il. Urologickd klinika SZU, FNsP £
D. Roosevelta Banskd Bystrica; 3 — Martinské bioptické centrum s.r.o., Banskd Bystrica; 4 — Oddelenie rddiolégie
FNsP F D. Roosevelta, Banskd Bystrica; 5 - Cytopathos s.r.o., Bratislava

39



P15

PERSONALIZOVANA LECBA S VYUZITIM BIOMARKERU V KLINICKE PRAXI

U RELABOVANYCH/REFRAKTERNICH B-NHL

Ulrichové M. (1), Melicharkova K. (1, 2), Zapletalova D. (1, 2), Jezova M. (3), Veselska R. (1, 2, 6), Slaby O. (5),
Krenova Z. (1, 2), Freiberger T. (5, 7), Kanderova V. (8), Hruséak O. (8), Kfen L. (3), Tima J. (9), Skotékova J. (10),
Stérba J. (1, 2, 4)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno a LF MU, 2 - Laboratorni translacni vyzkum v onkologii, Mezindrodni centrum
klinického vyzkumu Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné (FNUSA-ICRC), 3 - Ustav patologie LF MU a FN Brno,

4 - Regiondini centrum aplikované a molekuldrni onkologie (RECAMO), 5 - CEITEC - Stredoevropsky technologicky
institut, MU Brno, 6 - Laboratof nddorové biologie, Ustav experimentdini biologie PF MU 7 - Genetickd laborator -
Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie (CKTCH) Brno 8 - Laboratorni centrum kliniky détské
hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol - CLIR 9 - Klinika détské chirurgie, ortopedie a traumatologie FN Brno
a LF MU, 10 - Klinika détské radiologie FN Brno a LF MU

P16

CILENA LECBA TUMORU MOZKOVEHO KMENE
Merta T, Stérba J.
1-KDO, Klinika détské onkologie, FN Brno 2 - KDO, Klinika détské onkologie, FN Brno

P17

BECKWITH-WIEDEMANN SYNDROM SPOJENY SE ZVYSENYM RIZIKEM TUMORU,
KAZUISTIKA

Vojtova V., Jerdbkova V.

Klinika détské hematologie a onkologie, Fakultni nemocnice v Motole a 2. LF UK, Ceskd republika

P18

NEOBVYKLA PREZENTACE HISTIOCYTOZY Z LANGERHANSOVYCH BUNEK

Boganska P. (1), Svojgr K. (1)

1 — Kiinika détské hematologie a onkologie, 2 — Ustav patologie a molekuldrni mediciny, 3 —Klinika zobrazovacich
metod, Fakultni nemocnice v Motole a 2. Lékar'skd fakulta Univerzity Karlovy, Ceskd republika
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P19

CENTRALNI NEUROTOXICITA JAKO KOMPLIKACE LECBY AKUTNI LYMFOBLASTICKE
LEUKEMIE U DETI V CESKE REPUBLICE

Sipek J. (1), Sadilkovéa P, (1), Srémkova L. (1.), Janotova I. (1), Stérba J. (2), Pospigilova D. (3), Timr P. (4),

BlaZzek B. (5), Votava T. (6), Prochézkové D. (7), Hak J. (8), Stary J. (1)

1-Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a UK 2.LF, Praha 2-Klinika détské onkologie, FN Brno 3-Détskd
klinika FN Olomouc 4-Détskd oddéleni, Nemocnice Ceské Budgjovice 5-Klinika détského lékarstvi FN Ostrava
6-Détskd klinika FN Plzeri 7-Détské oddéleni, Masarykova nemocnice, Usti nad Labem 8-Détskd klinika FN Hradec
Krdlové

POZDNi NASLEDKY LECBY AKUTNI LYMFOBLASTICKE LEUKEMIE V DETSKEM VEKU -
ZKUSENOSTI NASEHO CENTRA

Pukancikova E., Reichlova V., Luk§ A, Janotové |, Sramkové L., Sukovéa M., Smigek P, Stary J.

Klinika détské hematologie a onkologie 2.LF UK a FN Motol

P21

HETEROGENITA CHROMOSOMALNICH ZMEN U NEFROBLASTOMU

Vicha A. (1), Jen&ové P, (1), Kodetova D. (2), Grega M. (2), Svojgr K. (1), JeFabkova V. (1), Vojtova V. (1), Mali J. (1)
1-Klinika détské hematologie a onkologie 2.LF UK a FN Motol, 2-Ustav patologie a molekuldrni mediciny 2.LF UK
a FN Motol

P22

ERYTROIDNi RADA UKAZUJE KVALITU VZORKU KOSTNi DRENE PRI ANTILEUKEMICKE
CHEMOTERAPII

Vakrmanové B. (1), Novakova M. (1), Vodickova E. (2), Houdkové A. (2), Vaskova M. (1), Janotova I. (3), Stary J. (3),
Trka J. (1,3), Hrusék O. (1,3), Mejstiikova E. (1,3)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékar'skd fakulta,
Univerzita Karlova, Praha 2 - Oddéleni klinické hematologie, Fakultni nemocnice v Motole, Praha 3 - Klinika détské
hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta, Univerzita Karlova, Fakultni nemocnice v Motole, Praha
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MOLEKULARNE CYTOGENETICKE NALEZY U 64 DETIi S T-ALL A JEJICH VYZNAM PRO
PROGNOZU ONEMOCNENI

Lizcové L. (1), Zemanova Z. (1), Pfihodova E. (1), Pavlistova L. (1), Svobodové K. (1), Lhotské H. (1), Mejstiikova E. (2),
Hrugak O. (2), Luknérova P. (2), Janotova I. (3), Sramkové L. (3), Stary J. (3), Michalova K. (1)

1 - Centrum nddorové cytogenetiky ULBLD VFN a 1.LF UK v Praze, 2 - CLIP Klinika détské hematologie a onkologie
UK 2.LF a FN Motol, 3 - Klinika détské hematologie a onkologie UK 2.LF a FN Motol

NEURODEGENERATIVE LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS: CURRENT CHALENGES AND
POSSIBLE SOLLUTIONS

Krenovéa Z. (1), Stérba J. (1), Abla O. (2)

1-Klinika Détské onkologie Brno, 2-Sick Kids Hospital, Toronto
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Smelhaus V. (1), Stary J. (1), Jefabkova V. (1), Svojgr K. (1), Snajdauf J. (2), Rygl M. (2), Zitkové M. (3), Hoték J. (3),
Kyncl M. (3), Kodet R. (4), Kodetové D. (4), Malinova B. (5), Koutecky J (1).

1 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, Praha 2- Klinika détské chirurgie 2. LF UK a FN
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Souckova L. (1,2,3,4), Sadilova K. (5), Kyr M. (1,2), Pavelka Z. (1,2), Nebeska K. (1), Mudry P. (2,3), Stérba J. (1,2,3)
1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - Lékarskd fakulta, Masarykova Univerzita, 3 - FNUSA -ICRC, 4 - Masarykiv
onkologicky ustav, 5 - Veterindrni a farmaceutickd univerzita v Brné
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VYSLEDKY TRETI CELOSTATNI LECEBNi STUDIE AML-BFM 2004 PRO DETI S AKUTNI
MYELOIDNI LEUKEMIi V CESKE REPUBLICE

Domansky J. (1,2), Zapletalova D. (1,2), Cerna D. (2), Srémkova L. (3), Smiek P. (3), Pospigilova D. (4), Novak Z. (4),
BlaZek B. (5), Ptoszkova H. (5), Krizékové L. (5), Hak J. (6), Prochazkova D. (7), Cerna Z. (8), Votava T. (8), Timr P. (9),
Jarosové M. (10), Mejstrikova E. (11), Zuna J. (11), Hrusék O. (11), Sedlacek P. (3), Keslova P. (3), Janotové I. (3),
Stérba J. (2), Stary J. (3)

1 - Lékar'skd fakulta, Masarykova univerzita, Brno; 2 - Klinika détské onkologie FN Brno; 3 - Klinika détské
hematologie a onkologie FN Motol; 4 - Détskd klinika FN Olomouc; 5 - Klinika détského lékarstvi FN Ostrava; 6 -
Détskd klinika FN Hradec Krélové; 7 - Détskd klinika Krajskd nemocnice a.s., Usti nad Labem; 8 - Détskd klinika FN
Pizeri; 9 - Détské oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice a.s,; 10 - Interni hematologickd a onkologickd klinika FN
Brno; 11 - Childhood Leukaemia Investigation Prague

Uvod: Déti v CR s akutni myeloidni leukémif byly od 03/2004 do 04/2012 léZeny ve spolupraci s Némeckem,
Rakouskem a Svycarskem dle mezinarodniho protokolu AML BFM 2004, jenZ navazoval na predchazejici protokol
AML BFM 98. Na zékladé morfologickych a molekuldrné genetickych znak( a ¢asné odpovédi na lécbu byli pacienti
stratifikovéni k 1é¢bé pro standardni nebo vysoké riziko. Na rozdil od predchozi studie AML BFM 98 déti standardniho
rizika absolvovali pouze 4 bloky intenzivni chemoterapie, zatimco u pacient( vysokého rizika zlstalo v 1é¢bé 5 blokd.
V protokolu byly zarfazeny celkem 3 randomizace — srovnani induk¢nich blok s lipozomalnim daunorubicinem versus
idarubicinem pro vSechny pacienty, hodnoceni pridani 2-CDA ke klasickému bloku Al pro pacienty vysokého rizika
a srovnani davky 12 Gy a 18 Gy pfi preventivnim ozéreni neurokrania.

Metodika: Do studie bylo v CR zafazeno celkem 85 pacientd, z toho 3M. Down, pomé&r chlapct a divek byl 1,3:1.
Prameérny vék byl 9,2 let, minimalni vék byl 5 mésicd, maximalni 18 let. 32 déti bylo stratifikovano do standardniho
rizika, 53 do vysokého rizika. Median sledovani souboru je 8,8 let.

Vysledky: Remisi dosahlo 78 pacient(l (92%), coZ je o 6,3% vice ve srovnéni s pfedchozim protokolem AML BFM 98.
Allogenni transplantaci kostni di'ené v prvni remisi podstoupilo celkem 7 (8%) pacient(. 22 déti (26%) prodélalo relaps
leukémie. Celkem 25 pacient(l (29%) zemfelo, z toho 3 (3,5%) pred zahjenim 1éCby, v prvni remisi pak 4 pacienti
(4,7%). Na lé¢bu neodpovédél 1 pacient (1,2%). Sekundérni malignitu (MDS) vyvinuli 4 pacienti (4,7%). Prehled EFS/
OS pro jednotlivé rizika za 5 let a za celou dobu sledovéni viz pfiloZena tabulka.

S5yEFS OyEFS 5y0S 9y0S
Celkem 85 58.7£5.4% 55.24+5.6% 72.5£4.9% 68.615.4%
HR 53 49.1+6.9% 46.7+6.9% 63.5+6.7% 61.1+6.8%
SR 32 74.8+£7.7% 68.5£9.3% 87.4+5.9% 81.61£7.9%

Zaveér: Pétileté preziti do selhdni (EFS) a celkové preziti (OS) bylo ve srovnéni' s predchozim protokolem AML BFM 98
zlepSeno 0 14.4%, resp. 0 15.4 %. Ve skupiné standardniho rizika bylo 5tileté EFS/OS 74.8%/87.4%, coz je ve srovnani
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s AML BFM 98 zlep3eni o priblizné 20% v obou sledovanych parametrech. U pacient( vysokého rizika doslo ke zlep$eni
OS také o cca 20%, zatimco EFS se zlepsilo o pfiblizné 13%.

Pri srovnéni standardni indukce s idarubicinem versus s lipozomé&inim daunorubicinem prokéazala zlepseni EFS
ve skupiné s lipozomalnim antracyklinem, stejné tak bylo patrné zlepseni EFS u pacient( vysokého rizika s pfidanym
2-CDA k standardnimu bloku Al. Randomizace davky RT 12 Gy vs 18 Gy uké&zala obdobné vysledky stran EFS jako
i poctem
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ALOGENNI TRANSPLANTACE HEMATOPOETICKYCH KMENOVYCH BUNEK U DETI S PRIMARNI
AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIi ZARAZENYCH VE STUDII AML-BFM2004 V CESKE REPUBLICE
Riha P. (1), Sramkova L. (1), Formankové R. (1), Keslova P. (1), Janotova I. (1), Stérba J. (2), Domansky J. (2),

Mihal V. (3), Timr P. (4), Blazek B. (5), Votava T. (6), Prochédzkové D. (7), Hak J. (8), Sukova M. (1), Smisek P. (1),
Frorikové E. (1), Mejstrikova E. (1), Hrusdk O. (1), Zuna J. (1), Trka J. (1), Sedlacek P. (1) a Stary J. (1)

1- Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a 2. LF UK, Praha, 2- Klinika détské onkologie, FN Brno,

3- Détskd klinika FN Olomouc, 4- Détské oddéleni, Nemocnice Ceské Budgjovice, 5- Klinika détského lékarstvi FN
Ostrava, 6- Détskd klinika FN Pizeri, 7- Détské oddéleni, Masarykova nemocnice, Usti nad Labem, 8- Détskd klinika
FN Hradec Krdlové

Uvod: 23 déti a mladych dospélych z celkové 85 zatazenych v CR do studie AML-BFM 2004 podstoupilo pro diagnézu
priméarni akutni myeloidni leukémie (AML) v obdobi od 6/2004 do 7/2014 alogenni transplantaci kmenovych bunék
krvetvorby (HSCT). U dalSich tfech pacient(, ktefi nejsou v nésledujici analyze zahrnuti, byla provedena HSCT pro
diagndézu sekundarni MDS po priméarni terapii AML. Od 9/2010 byla vétSina pacientl indikovanych k HSCT zafazena
do studie AML SCT-BFM 2007.

Metodika: 7 pacient( (8% z celého souboru) podstoupilo HSCT v prvni remisi nemoci (CR1), 16 bylo transplantovano
prorelaps (>CR1).Indikacik HSCT v CR1 byla nedostate¢na odpovéd na indukéni fazi chemoterapie (n=2), cytogenetické
zmény (n=1). Do roku 2010 byli k HSCT v CR1 od HLA identického sourozence indikovani také vsichni pacienti splfiujici
kritéria vysokého rizika (HR) (n=4). Median véku pacientl pfi prvni HSCT byl 13,6 roku (1-20 let). U 10 transplantaci byl
pouzit stép krvetvornych bunék od HLA identického sourozence (MSD), 11 3tépl bylo od shodného dospélého
nepfibuzného darce (MUD, HLA shoda 9-10/10), ve 2 pfipadech byla pouZita pupec¢nikové krev. Myeloablativni pfipravny
rezim byl jednotny: busulfan (16 x 0,8 — 1,2 mg/kg), cyklofosfamid (2 x 60mg/kg) a melfalan (1x 140 mg/m?2).
Vysledky: 15 pacient( Zije s dobou sledovani po 1. HSCT 4,0 — 12,1 let (median 8,0). 5-leté EFS/ OS celé skupiny je
60,9£10,2%/ 64,6+10,1%. Pro pacienty podstupujici HSCT v CR1 je 5-leté EFS/0S 71,4+17,1%/71,4£17,1%, v >
CR1 56,3+12,4%/62,5+£12,1%, pro transplantované od MSD 70,0+14,5%/70,0+14,5%, pro ostatni
53,8+13,8%/61,5+£13,5%. Pacienti zafazeni v primarni 1é¢bé do HR skupiny (n=18) maji 5-leté EFS/0S
61,1+11,5%/60,0+11,8%, vSichni Ctyfi pacienti vysokého rizika transplantovani v CR1 od MSD Ziji. Z péti pacient(
primarné nizkého rizika (SR) Ziji ¢tyfi s EFS 60,0£21,9% a OS 80,0+£17,9%. Na komplikace HSCT zemrelo 5 pacient(
(TRM= 21,7%), relaps po HSCT prodélali 4 (17,4%), z nich 3 v disledku relapsu po Tx zemreli, jedna pacientka Zije
po 2. HSCT provedené ve fazi molekuldrniho relapsu. Ze tif pacient( transplantovanych pro sekundarni MDS po lé¢bé
AML Zije jeden.

Zavér: Alogenni HSCT zlepsila prognézu pacientd s relapsem ¢i vysoce rizikovou AML. Pro vysokou toxicitu rezimu
BuCyMel bylo ve studii AML SCT-BFM 2007 od roku 2014 upusténo od jejiho podavani pacientlim starsim 12 let.
Rezistence na terapii nékterych typ( relabujici AML vedla v nésledujicim obdobi k rozsiteni indikacnich kritérii k HSCT
V prvni remisi.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIE U DETi NA PROTOKOLU REGISTER AML BFM 2012 V CESKE
REPUBLICE — PRVNI VYSLEDKY

Srémkova L. (1), Riha P. (1), Sedlacek P. (1), Zaliova M. (1), Streitova E. (1), Janotova I. (1), Houdkové A. (2),

Stérba J. (3), Domansky J. (3), Pospiilova D. (4), Timr P. (5), BlaZek B. (6), Votava T. (7), Prochézkové D. (8),

Hak J. (9), Zemanova Z. (10), JaroSové M. (11), Oltové A. (12), Sukova M. (1), Smisek P. (1), Keslova P. (1),
Mejstiikova E. (1), Hrusék O. (1), Zuna J. (1), Trka J. (1), Stary J. (1)

1-Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a UK 2.LF, Praha 2-Oddéleni klinické hematologie, FN Motol,
Praha 3-Klinika détské onkologie, FN Brno 4-Détskd klinika FN Olomouc 5-Détskd oddéleni, Nemocnice Ceské
Budéjovice 6-Klinika détského lékarstvi FN Ostrava 7-Détskd klinika FN Plzeri 8-Détské oddéleni, Masarykova
nemocnice, Usti nad Labem 9-Détskd klinika FN Hradec Krdlové 10-Centrum nddorové cytogenetiky UKBLD VFN

a 1.LF UK 11-Hemato-onkologickd klinika FN a LF UP Olomouc 12-Interni hematologickd a onkologickd klinika,

FN Brno

Uvod: Akutni myeloidni leukémie (AML) je od 90.let Ié&ena v CR podle jednotnych BFM protokol. PrestoZe nedolo
k zdsadnim zménam lé¢ebného schématu, Sance na vyléCeni se nadale zlepsuje.

Metodika: Analyzuje obdobi 4/2012-5/2017, kdy byl v CR pouZivan lé¢ebny protokol Registr AML BFM 2012.
Vysledky: V tomto obdobi bylo diagnostikovano 54 pacient s AML ve véku 0-18,3 roku, 1 pacient nebyl [éen a byl
vyrazen z dalsi analyzy (m.Down, st.p. perinatéini asfyxii, vrozend malformace GIT). U v3ech pacientl byla vySetiena
z kostni diené morfologie, pritokova cytometrie, cytogenetika a molekuldrni genetika (bézné rekurentni translokace
a panel specifickych mutaci). Pacienti s AML M3 byli od roku 2016 lé&eni v souladu s mezindrodnim doporucenim
kombinaciarsentrioxidu a all-transretinovou kyselinou (ATRA), u high risk pacient(l i redukovanouindukéni chemoterapif.
Nejc¢astéjsim subtypem AML byla AML M5 s MLL prestavbou, celkem mélo MLL prestavbu 17 pacientd (32%), PML/
RARa 9 pacientl (17%), CBFb/MYH11 5 pacientll (9%) a AML1/ETO 3 pacienti (6%). Normalni karyotyp mélo
12 pacientl (23%), u 11 z nich byla nalezena 1 nebo vice zmén (NPM1 mutace+FLT/ITD: 4 pacienti, NPM1 mutace:
1 pacient, FLT3/ITD: 1 pacient, CEBPA double mutace: 3 pacienti, WT1 mutace: 1 pacient, PTPN11 mutace:
1 pacient), komplexni karyotyp méli 3 pacienti, GATA1 mutaci 3 pacienti a jiné zmény 1 pacient. Lé¢ebnéd odpovéd byla
hodnocena u 53 pacientd, z nichz 52 (98%) dosahlo kompletni remise (CR), 1 pacientka s AML M3 zemiela ¢asné
na komplikace onemocnéni. V CR1 bylo transplantovano 8 déti, 2 déti zemfely na potransplantacni komplikace, 6 Zije
v CR1. Relaps prodélalo 8 pacientt (15%), 1 pacient neodpovédél na lé¢bu relapsu, 7 pacient dosahlo CR2 a bylo
transplantovano, 5 z nich zije v CR2, 2 pacienti s rezistentnim onemocnénim prodélali 2.relaps, byli znovu
transplantovéni a zemreli na 3.relaps onemocnéni. V celém souboru Zije 47 pacient( (89%) s medianem sledovani
26 mésicdl.

Zaveér: \ysledky lé¢by AML se diky zkuSenosti s ndrocnymi |é¢ebnymi protokoly, centralizaci péce a zpresniovani
indikace transplantace kostni diené nadale zlep&uji. Oproti pfedchozimu protokolu poklesl pocet Casnych smrti (2%)
a smrti v remisi (4%), poCet relaps@ vzhledem ke kratké dobé sledovani zatim nelze hodnotit.

Podpora: Podpoteno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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MONITOROVANI MINIMALNI RESIDUALNi NEMOCI POMOCI KVANTITATIVNI PCR U DETi

S AKUTNI MYELOIDNIi LEUKEMII LECENYCH PODLE PROTOKOLU AML-BFM 2012

Zaliova M. (1,2,3), Zuna J. (1,2,3), Streitova E. (1,2,3), Grecova V. (1,2,3), Srémkova L. (1,2,3), Stary J. (2,3)

aTrka J.(1,2,3)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague 2 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékar'skd fakulta,
Univerzita Karlova, Praha 3 - Fakultni nemocnice v Motole

Uvod: PrestoZe dil& studie ukézaly jasny vyznam monitorovani minimalni reziduélni nemoci (MRN) pro odhad
progndzy akutni myeloidni leukémie (AML), Castd absence a heterogenita vhodnych genetickych cild a limitace
monitorovani na Grovni imunofenotypu komplikuji jeho plosné zavedeni a dlikladnéjsi posouzeni jeho pfinosu.

Cilem nasi studie bylo zavedeni monitorovani MRN pomoci genetickych cilli u déti s AML Ié€enych dle protokolu AML-
BFM 2012, posouzeni technické proveditelnosti a pfinosu pro lé¢bu pacientd.

Metodika: V obdobi VI/2012-V//2017 jsme molekuldrné-geneticky vySetfili 55 déti s AML. U 45 jsme identifikovali
vhodny cil a ndsledn& monitorovali MRN pomoci kvantitativni PCR. U 18 a 17 déti byl monitorovén fazni transkript
(FT) (PML-RARA, CBFB-MYH11, AML1-ETO) respektive fazni gen (MLL-AF9, -AF10, -AF6, -ELL), u 10 déti mutace genl
(NPM1, CEBPA, GATA1, WT1, FLT3). Vysetrili jsme 337 vzorkl kostni dfené (KD) a 192 vzorkd periferni krve (PK)
odebranych b&hem IéCby i po jejim ukonéeni. FT jsme monitorovali dostupnymi univerzalnimi systémy, pro monitorovani
cil na genomické Grovni jsme zavedli systémy specifické pro jednotlivé pacienty.

Vysledky: Vlivem nizké exprese FT v leukemickych burikdch byla sensitivita vySetfeni MRN jejich sledovanim podstatné
nizsi (>0,01% v 949%) ve srovnéni se sledovanim cill genomickych (£0.01% u 100%). Pri porovnani hladin MRN
v parovych vzorcich KD a PK (s vylougenim ,double-negativnich” vzork) byla u poloviny vzorki hladina srovnateln,
u druhé poloviny byla hladina v PK nizsi. Polovina diskrepanci mohla byt zplisobena nizsi sensitivitou ve vzorcich PK
(spojenou s nizsi kvalitou materiélu), zbylé diskrepance vypovidaji o rychlejsim poklesu MRN v PK.

Dynamika poklesu MRN v zavislosti na genetickém podtypu AML odpovidala publikovanym nélezlim. U tfi pacientl
jsme vysetienim MRN v PK na udrzovaci lé¢bé zachytili molekul&rni relaps onemocnéni, ktery byl rychle nésledovanych
relapsem klinickym.

Zavér: Zavedeni monitorovani MRN pomoci genetickych cilli bylo moZné u 82% déti z naseho souboru a ziskané data
jsouv souladu s publikovanymi ndlezy. Kvili nizké sensitivité se pokusime nahradit sledovani MRN na Grovni transkriptC
sledovénim fuzi na genomické Urovni, coZ bude vyZadovat zavedeni detekce genomickych zlom{ téchto fuzi
a naslednou optimalizaci pacient-specifickych PCR systémd. Ziskali jsme data, kterd po propojeni s daty z dalSich
zemi sdruzenych BFM protokolem pomohou ve vyhodnoceni postaveni monitorovéani MRN v budoucich [é¢ebnych
schématech.
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ANALYZA LIECBY PACIENTOV S AKUTNOU LYMFOBLASTOVOU LEUKEMIOU LIECENYCH V SR
PODLAALL IC BFM 2009

Kolenové A. (1), Sejnové D. (1), Makohusova M. (1), Kaiserové E. (1), Subové Z. (1), Bubanska E. (2), Galoova N. (3),
Oravkinova I. (3), Svec P, (1), Fabri O. (1), Cermak M. (4), Vaska A. (7), Horékové J. (1), Rezni¢kova L. (5),

Frorikové E. (5), Trka J. (5), Zuna J. (5), Stary J. (6)

1 - Klinika detskej hematolégie a onkolégie, LFUK a DFNsF, Bratislava, Slovenskd republika, 2 - Klinika pediatrickej
onkolégie a hematolégie SZU a DFNsRE, Banskd Bystrica, Slovenskd republika, 3 - Oddelenie detskej onkolégie

a hematolégie, DFN, Kosice, Slovenskd republika, 4 - Oddelenie klinickej onkolégie, SZU a NOU, Klenovd 1,
Bratislava, Slovenskd republika, 5 - CLIR Childhood Leukaemia Investigation Prague, Praha, Ceskd republika,

6 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceskd republika, 7 - Laboratérium kiinickej

a molekulovej genetiky detskej kliniky, DFNsP a LFUK, Bratislava, Slovenskd republika

Uvod: Stadia ALL IC BFM 20009 je logickym pokraovanim tspe$nej $tiidie ALL IC BFM 2002. V medzinrodnej &tadi
ALLICBFM 2009 sa k stratifikacii pacientov priradilo vySetrovanie minimalnej reziduélnej choroby metédou prietokovej
cytometrie na defi 15, hypodiploidia ako nepriaznivy znak. Nasim cielom je priebezna analyza vysledkov liecby deti
a adolescentov s akatnou lymfoblastovou leukémiou, ktori boli lie€eni v troch slovenskych centrédch v ramci
medzinarodnej Studie ALL IC BFM 2009. Pacientom sme paralelene v spolupraci s CLIP pracoviskom vySetrovali aj
minimalnu rezidudlnu chorobu (MRD) na def 33 a tyZzden 12. Transplantaciu kostnej drene v 1. KR sme indikovali
na zaklade odpovede na lie¢bu podla hladim MRD.

Metodika: V obdobiod 1.2.2013-31.1.2016 bolov Slovenskej republike, diagnostikovanych a lie¢enych 89 pacientov.
Pacientivo veku od 1-18 rokov boli zaradeni do jedne;j z troch rizikovych skupin podla veku, tivodného poctu leukocytov,
genotypu leukémie a v€asnej odpovede na liecbu, na def 8, 15, 33, MRD na defi 15. V hodnotenom subore je
89 pacientov (53 chlapcov, 36 dievcat), lie¢enych v 3 centrach BA 40p.(45%), BB 24p. (27%), KE 25p. (28%). Vek £ 6
y 53 p. (60%), imunofenotyp: B ALL 75 p. (84%), T ALL 14 p (16%), genotype: TEL/AML1 14 p.(16%), hyperdiploidia
19 p.(21%), hypodiploidia 2p. (2%), CNS3 6 p.(7%), CNS 2 6 p.(7%), CNS1 77 (87%), rizikové skupiny: SR/IR/HR
13p(15%)/58p (65%)/18p (20%).

Vysledky: V\yhodnotenie celkovych vysledkov lie¢by 3 ro¢né OS 0,859, EFS 0,797 Cl tmrti v remisii 0,046, Cl relapsov
0,175. Vysledky lie¢by podla rizikovych skupin: SR OS 1,00, EFS 0,92, IR 0S 0,87, EFS 0,83, HR OS 0,72 EFS 0,61.
Zavér: V porovnani s predchadzajucimi vysledkami lie¢by podla protokolu ALL IC BFM 2002, pri porovnani 3 ro¢ného
OS, EFS, relapsov a umrti v remisi nedoslo k Statisticky signifikantnym rozdielom. ZlepSenie nastalo v rdmci pacientov
lietenych v HR riziku. Od 1.2.2017 je lie¢ba pacientov s ALL optimalizovana podla hladin minimalnej reziduéinej
choroby v kontexte stddie ALL AEIOP/BFM 2009.

Podpora: MZ SR 2012/7-UKBA-7.
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CASNA ODPOVED NA LECBU A JEJI PROGNOSTICKY VYZNAM V SOUCASNYCH LECEBNYCH
PROTOKOLECH U DETi S AKUTNi LYMFOBLASTICKOU LEUKEMIi V CESKE REPUBLICE.

Stary J., Janotové |., Hrugak O., Mejst¥ikové E., Vaskovéa M., Zuna J., Zaliova M., Rezni¢kové L., Frofikové E., Trka J.
Klinika détské hematologie a onkologie 2.LF UK a FN Motol, Praha

Uvod: Individualizovana Ié&ba dle vy&e minimalni reziduaini nemoci (MRN) mé&tené v prvnich 3 mésicich 1é¢by zlepduje
prognézu déti s akutni lymfoblastickou leukémii (ALL) identifikaci pacientd, jejichz onemocnéni je vylécitelné méné
intenzivni terapii a t&ch, kteff naopak vyZaduji intenzivn&ji |é¢bu jako prevenci relapsu.

Metodika: V obdobi 1.11.2007-31.12.2016 bylo v Ceské republice diagnostikovano 606 déti a dospivajicich ve véku
1-18 let Ié¢enych protokoly Interim ALL-BFM 2000 a AIEOP-BFM ALL 2009, v kterych byla léc¢ba stratifikovana dle
Casné lécebné odpovédi hodnocené v krvi po 8 dnech prednisonové predfaze, pratokovou cytometrii v kostni dieni
(KD) 15. den lé¢by (d15) a PCR detekci prestaveb imunoreceptorovych gend (Ig/TCR) po skonéeniindukce (d33, TP1)
a Casné postindukeni 1éCby (tyden 12, TP2).

Vysledky: 17 déti (3%) zemielo ¢asnou smrti pred tydnem 12 terapie. Prestavby pro detekci MRN byly nalezeny
u 563 déti (96%), u 4% déti (n=26) bylo vySetfeni nelspésné. Medién sledovéni 563 déti s detekovanou MRN byl
4,8 roku. Z 500 déti s BCP-ALL prodélalo k 30.6.2017 relaps 32 (6,4%), z 63 déti's T-ALL 5 (8%). 35% déti s BCP-ALL
mélo v KD d15 < 0,1% blastd; 1,7% z nich prodélalo relaps. 12% déti mélo 210% blastl v KD d15 nebo pouze $patnou
odpovéd na prednisonovou piedfazi, relaps postihl 11% z nich. V absolutnim poctu pochédzelo nejvice relapst (69%)
ze skupiny déti s dobrou inicidlni odpovédi na [é¢bu (KD d15 mezi >0,1% a <10% blast(). MRN po skonceni indukce
byla negativni u 53% déti s vyskytem relapsu 3,4% a vysoka 210-3 u 14% s vyskytem relapsu 14%. 241 déti (48%)
mélo negativni MRN v oba Casové body, relaps se vyskytl u 3,3% z nich. 13 déti (2,6%) mélo v TP2 MRN 210-3, relaps
postihl 23% z nich. 41% déti s T-ALL mé&lo 3patnou odpovéd na lé¢bu v KD d15 a/nebo krvi den 8; relaps postihl 8%
z nich. Pouze 149% déti s T-ALL mélo negativni MRN v obou ¢asovych bodech, relaps se u nich nevyskytl. 5% déti (n=3)
mélo MRN210-3 v TP2.

ETV6-RUNX1+ALL tvorila 28% BCP-ALL s vyskytem relapsu 4%. Stejny vyskyt relapsu jsme pozorovali i u 201 déti
s vyznamnou hyperdiploidii, kde byly ale vice zastoupeny déti s pomalou odpovédi na lé¢bu (MRN TP1210-3 12% vs.
3% u ETV6-RUNX1+). 134 déti s genotypem ,B-ostatni” mélo vyskyt relapsu 13% a vysokou MRN TP1210-3 mélo
31% z nich.

Zavér: Lécbou stratifikovanou dle vyse MRN se podafilo v souboru vice nez 500 déti diagnostikovanych v priibéhu
10 let snizZit vyskyt relapsu pod 109%. Klinicky vyznam MRN pro vysledky [éCby je ovliviiovan podtypem leukémie
a Casem méfeni.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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LECBA PEG-ASPARAGINAZOU A JEJI KOMPLIKACE U PACIENTU LECENYCH PROTOKOLEM
AIEOP-BFM ALL 2009

Smigek P. (1), Janotova I. (1), BlaZek B. (2), Hak J. (3), Pospi&ilové D. (4), Prochazkova D. (5), Stérba J. (6), Timr P. (7),
Votava T. (8) a Stary J. (1)

1 —Kilinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha, 2 — Détskd klinika, FN Ostrava, 3 — Détskd klinika,

FN Hradec Krdlové, 4 — Détskd klinika, FN Olomouc, 5 — Détskd klinika, Masarykova nemocnice, Usti nad Labem,—

6 — Klinika détské onkologie, FN Brno, 7 — Détskd klinika, Ceské Budéjovice, 9 — Détskd klinika, FN Plzeri

Uvod: V letech 2010 — 2016 bylo v Ceské republice pro akutni lymfoblastickou leukémii léeno podle protokolu
AIEOP-BFM ALL 2009 celkem 407 déti. V protokolu, jehoZ standardni soulésti je podani pegylované E.Coli
asparaginéazy (PEG-ASP), probihaly dvé randomizace s dodate¢nou aplikaci dalSich ddvek PEG-ASP v experimentélnich
ramenech. Pacientlm vysokého rizika v experimentalnim rameni (R-HR) jsme podavali navic 4 davky v protokolu IB,
pacientlim stfedniho rizika dle minimalni rezidudIni nemoci v experimentdlnim rameni (R2) 9 pridanych aplikaci
v protokolu Il a na za¢atku udrzovaci [éCby.

Metodika: Soucasti protokolu byla monitorace aktivity asparagindzy v priibéhu terapie. Hodnoceny byly alergické
reakce a dalsi komplikace

Vysledky: Schéma lé¢by PEG-ASP ke 30.6.17 dodrZelo 346 pacient(, ve 44 piipadech byla |é¢ba prerusena nebo
modifikovana, 17 déti zemrelo prfed dokoncenim intenzivni chemoterapie. Do experimentéiniho ramene R-HR bylo
zafazeno 25 pacientd, Ié¢bu dokoncilo 22 (88 %). V experimentalnim rameni R2 celou lé¢bu (10 dévek PEG-ASP)
dokoncilo 38 déti z 52 (73 %).

Nizkou aktivitu svédcici pro tzv. silent inactivation jsme zaznamenali pouze u 2 pacientek. VV obou pfipadech byla é¢ba
upravena na Erwinia chrysanthemi asparaginazu (Erwinaze®). Alergickou reakci na PEG-ASP mélo 30 pacientd,
nejCastéji (12 piipadl) po tieti ddvce PEG-ASP, vétsinou v P 1A, 11x se alergie vyskytla v HR2 bloku. Ve 4 pripadech
jsme alergii pozorovali jiz pfi prvnim podani. Pacienti alergicti na PEG-ASP a také dvé pacientky se silent inactivation
asociované s podanim asparagindzy. Pankreatitidu jsme pozorovali u 9 pac (2,2%), nejcastéji v protokolu | (6x),
jednotlivé piipady jsme zaznamenali v priibéhu dalSich cykl chemoterapie. U pacientll v experimentainim rameni
jsme pankreatitidu pozorovali ve tfech pFipadech, 2x u pacienta |é¢eného podle experimentéalniho ramene R2
(po 3. a po 6. podani PEG-ASP), jeden pacient |é¢eny dle R-HR vyvinul pankreatitidu po posledni, 6. aplikaci PEG-ASP.
Hypertriglyceridemii jsme zaznamenali u 23 déti, ve 2 pfipadech byla divodem k preruseni podavéani PEG-ASP. Dalsi
komplikace vedouci k preruseni lé¢by PEG-ASP byli trombézy, infekce, hypoglykemie, renélini insuficience.

Zavér: Asparaginéza je nezastupitelnd souc¢ast [é¢by ALL. Jeji podani miZe vést k celé fadé komplikaci, incidence ale
neni vysoké a pribéh jen vyjimecné zavazny.

Podpora: Podpoieno MZ-CR-RVO FN v Motole 00064203

55



PANKREATITIDA SPOJENA S ASPARAGINAZOU JAKO KOMPLIKACE LECBY ALL — RECENTNI
CESKA ZKUSENOST

Z&potocka E. (1), Janotova I. (1), Domansky J. (3), Hak J. (4), Kuhn T. (5), Novék Z. (6), Prochazkova D. (7),

Sramkova L. (1,2), Timr P. (8), Votava T. (9), Stary J. (1,2)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, 2 - 2. Iékarskd fakulta UK Praha, 3 - Klinika détské onkologie FN
Brno, 4 - Détskd klinika FN Hradec Krdlové, 5 - Klinika détského lékarstvi FN Ostrava, 6 - Détskd klinika, Masarykova
nemocnice Usti nad Labem, 8 - Détskd klinika, Nemocnice Ceské Budéjovice, 9 - Détskd klinika, FN Plzeri

Uvod: Pankreatitida patii ke komplikacim Ié&by akutni lymfoblastické leukémie (ALL), ve v&t&ing piipad je asociovana
s podavanim asparagindzy (AAP). AC vede vzacné k umrti, je zodpovédnd za vyznamnou morbiditu a ¢asto vede
k trvalému preruseni podavani asparagindzy, coz modifikuje |écebny plan.

Metodika: Zkoumali jsme ¢eskou zkusenost s AAP u pacientl s nové diagnostikovanou ALL Ié¢enych dle protokolu
AIEOP-BFM ALL 2009. AAP byla klasifikovéna dle kritérii definovanych skupinou Ponte di Legno Toxicity Working
Group. Data byla ziskdna z databdze protokolu a tykala se véech pacientd Ié¢enych od 1. prosince 2010 do 30. ¢ervna
2017. Primarnimi cily bylo popséni akutnich a perzistujicich komplikaci AAP.

Vysledky: Léceno bylo celkem 441 déti, AAP byla diagnostikovana u 12 pacientll o mediénu véku 9,5 let (rozmezi
2-16), chlapci predstavovali 33% piipadl. Kumulativni incidence AAP predstavovala 2,71%. AZ % pripad( bylo spojeno
s indukeni 1éCbou ALL. V jednom priipadé AAP Casné pFedchdzelo podani Erwindzy, v ostatnich pfipadech vzdy
Oncaspar s medidnem doby od podéani do manifestace AAP 15 dn( (6-19). V poloviné piipad( byla AAP spojena se
systémovymi projevy zanétu (SIRS), 2x byla AAP nekrotizujici, u 3 dé&ti byl nutny pro komplikace invazivni vykon, 3x byla
AAP spojena se Sokovym stavem. Inzulin byl do¢asné podavén 3 détem béhem akutniho pribéhu AAP. Planovany
pocet dévek Oncasparu byl redukovan primérné o 33% (0-72), po probéhlé AAP byla asparagindza znovu podéna
u dvou déti, v jednom pripadé toto bylo nasledovano recidivou AARP. Pokud jde o trvalé nésledky, u 2 déti exacerbovala
bolest bficha ¢i obraz iritace pankreatu, u jednoho ditéte byly opakované drénovany cysty.

Zavér: AAP patii mezi klasicky popsané komplikace 1é¢by ALL. Manifestuje se v [6¢bé Casné a vede k vyznamné
redukci pldnované 1éCby asparagindzy. Jeji znovupodani neni po probé&hlé AAP pfi peclivém srovnani rizik a vyhod
vylou¢ené, nicméné v nasich podminkach se délo v méné nez 1/5 pripadl. Perzistujici komplikace AAP byly spise
vzacné.
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SPECIFICKE ZMENY V ZASTOUPENI LYMFOCYTARNICH SUBPOPULACI V PERIFERNI KRVI
ODLISUJi JEDNOTLIVE PODSKUPINY DETSKYCH PACIENTU SE SELHANIM KOSTNIi DRENE
Novakova M. (1), Zaliové M. (1), Frofikova E. (1), Niemeyer Ch. (2), Wlodarski M. (2), Janda A. (2), Sukova M. (3),
Kanderova V. (1), Kalina T. (1), Zemanova Z. (4), Campr V. (5), Zapletal O. (6), Pospisilova D. (7), Vodickova E. (8),
Trka J. (1), Stary J. (3), Hrusék O. (1), Mejstiikova E. (1)
1- CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta
Univerzity Karlovy a Fakultni Nemocnice v Motole, Praha, 2 - Center for Pediatric and Adolescent Medicine,
University Medical Center Freiburg, Freiburg im Breisgau, Némecko, 3 - Klinika détské hematologie a onkologie,
2. lékar'ska fakulta Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice v Motole, Praha, 4 - Centrum nddorové cytogenetiky,
Ustav lékai'ské biochemie a laboratorni diagnostiky VFN a 1. LF UK, Praha, 5 - Ustav patologie a molekuldrni
mediciny UK 2. LF a FN Motol, Praha, 6 - Oddéleni détské hematologie, Détskd nemocnice, FN Brno, 7 - Détskd
klinika LF UP a FN v Olomouci, 8 - Oddéleni klinické hematologie, FN Motol, Praha
Uvod: Myelodysplasticky syndrom (MDS) je u d&ti vzécny. Nej¢ast&jsim podtypem je refrakterni cytopenie détského
véku (refractory cytopenia of childhood, RCC), jejiz klinické a laboratorni nélezy se prekryvaji s aplastickou anémii (AA).
Patogeneze neni u vétsiny pacientll zndma. Deficit GATA-2 byl nalezen u vyznamné ¢asti pacientl s MDS (Novakova,
2016, Wlodarski, 2016). Dalsi podskupinou jsou pacienti s predchazejici hepatitidou (hepatitis associated bone
marrow failure, HABMF). Publikovali jsme typické nélezy v zastoupeni bunécnych populaci v kostni dfeni u pacientd
s deficitem GATA-2 (Novakova, 2016). Nyni jsme se zaméfili na rozsifenou analyzu periferni krve (PK), protoze tento
materiél je dostupnéjsi a nevyvstévéa otdzka hemodiluce, jako je tomu u vzorkd kostni drené.
Metodika: Nase kohorta zahrnuje 125 pacient(: pacienti s deficitem GATA-2 (20), HABMF (14), RCC (36), AA (35),
pokrocilé formy MDS (20). Analyzovali jsme nésledujici lymfocytarni populace dle publikovanych praci (Piatosa, 2010,
Carsetti, 2004, Schatorjé, 2012): B lymfocyty: naivni (véetné transitional), pamétové (v&. switched memory), marginal
zone like, aktivované, dvojité negativni IgDnegCD27neg, plazmablasty; T lymfocyty: naivni (v¢. recent thymic
emigrants), pamétové (memory effector, central memory), terminal effector, TCRy& pozitivni, aktivované.
Vysledky: Pacienti s deficitem GATA-2 maji vyznamné sniZeny absolutnii relativni po¢et B lymfocytd. V rdmci B bunék
jsou snizené naivni a transitional B buriky, zvysené pamétové a marginal zone like, dvojité negativni a aktivované B
buriky. T buriky jsou relativné (ale ne absolutné) zvySené, neaktivované, se snizenym pomérem CD4/8. Nicméné
snizené zastoupeni naivnich forem a zvysené zastoupeni pamétovych forem central memory. Maji déle zvysené
zastoupeniterminal effector CD8pos T lymfocytd. B buriky jsou pfevaZné naivni se snizenym zastoupenim pamétovych
forem a marginal zone like B bunék.
Zaveér: Specifickd distribuce v rdmci T a B lymfocytarnich subpopulaci je zfetelnd u pacientll s deficitem GATA-2
a HABMF. Podrobnd charakterizace lymfocytl PK tak miZe pomoci identifikovat kandidaty pro screening GATA2
mutace a odhalit dali podskupiny pacientd s podobnym patogenetickym mechanismem. Analyza PK, ktera predchézi
odbéru kostni diené, tak m(ze urychlit diagnosticky proces.
Podpora: Podporeno UNCE 204012, AZV 15-28525A, 15-28541A, RVO-VFN64165
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TROMBOTICKA MIKROANGIOPATIA ASOCIOVANA S TRANSPLANTACIOU KRVOTVORNYCH
BUNIEK — NOVE POZNATKY V DIAGNOSTIKE A TERAPII

Svec P. (1), Riha P. (2), Prohaszka Z. (3), Horakovéa J(1), Formankova R. (2), Bodova I. (1), Keslova P. (2),

Tanuskova D. (1), Sykora T. (1), F&bri O. (1), Krivan G. (4), Kolenové A. (1), Sedlacek P. (2)

1- Klinika detskej hematolégie a onkolégie, DFN a LFUK Bratislava, 2 - Klinika detské hematologie a onkologie,

FN Motol a 2.LFUK Praha, 3 — 3rd Department of Internal Medicine, Research Laboratory, Semmelweis University,
Budapest, Hungary, 4 — United St. Istvan and St. Laszlo Hospital,Budapest, Hungary

Uvod: Tromboticka mikroangiopatia (TMA) patri k Zivotohrozujicim komplikacidm transplantécii krvotvornych buniek
(HSCT). Nedavne poznatky potvrdzuju dolezitd dlohu aktivacie komplementu v patogenéze TMA asociovanej s HSCT
(HSCT-TMA). Bloké&da terminalnej dréhy komplementu monoklonovou protilatkou anti-C5 (eculizumab) je jednou
z moznosti lieCby. Aktivacia komplementu je vsak sucastou dalsich procesov prebiehajicich po HSCT: virusové
infekcie, choroba Stepu proti hostitelovi (GvHD), mykotické infekcie. Aktivacia komplementu v diagnostike a jeho
blokada v terapii HSCT-TMA prindSa v stCasnosti mnoho nezndmych aspektov. Data pochadzaju z ojedinelych
klinickych pripadov a malych sérii pacientov. Vyzvy tychto komplexnych situdcii iniciovali spolupracu 3 detskych
transplantac¢nych centier v regiéne — Praha, Bratislava, Budapest. Vymena skisenosti priniesla cenny stbor klinickych
pripadov, kriticki analyzu diagnostickych kritérii a prospektivny projekt, z ktorych by sme radi prezentovali kiti¢ové
momenty.

Metodika: Analyza 2 klinickych pripadov (1. centrum Bratislava — lieCba eculizumabom, 2. centrum Praha)
s komplexnou situdciou virusovych reaktivéacii, GvHD a HSCT-TMA, detailnych vySetreni komplementu a rozhodovacich
procesov. Kritické porovnanie publikovanych diagnostickych kritérii v klinickej praxi.

Vysledky: 1. Napriek promtnej liecbe HSCT-TMA moze byt dosiahnutie efektivnych terapeutickych hladin eculizumabu
( >99 pg/mL) nelspesné v dbsledku rychleho clearance eculizumabu z cirkulacie. K trvalému poklesu sC5b-9
(terminéineho komplexu komplementu ako markeru blokady) doslo stic¢asne so spomalenim clearance lieku.

2. Klinické prejavy systémovej adenovirusovej infekcie, GvHD a HSCT-TMA sa mdzu vyznamne prekryvat (zévazné
intestindlne krvacanie). Toxicita liekov (virostatikd, imunosupresia) znacne ovplyviiuje parametre pouZzivané
na diagnostiku HSCT-TMA (kreatinin, proteinuria, hypertenzia). V zloZitej situacii s tazkym poskodenim &reva sme
pozorovali dobry efekt mezenchymovych kmefiovych buniek —mechanizmus okrem potlacenia GvHD mohol zahffiat aj
dodlezité reparacné procesy sliznice a endotelu.

Zavér: Diagnostické kritérié a algoritmy pre indikaciu lie¢by HSCT-TMA je potrebné doplnit parametrami zohladriujacimi
koexistenciu GvHD a virusovych infekcii. Blokdda komplementu eculizumabom moze byt premostujicu terapiou
k efektivnemu zasiahnutiu hnacieho procesu mikroangiopatie (virus, GvHD). V prospektivnej spolupraci centier vidime
velky potenciél pre zlep3enie prezivania tychto komplikacii transplantacii.
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HEMOFILIE A JEJI LECBA V CR V ROCE 2016 - DATA REGISTRU CNHP

Blatny J, Ovesn& P.

1- Oddéleni détské hematologie, DN FN Brno a MU Brno, CZ, 2-Institut biostatistiky a analyz MU, Brno, CZ

Uvod: Hemofilie je vrozena porucha krevniho sréZeni, ktera postihuje témé&r vyhradné muze. Nedostatek koagulaéniho
FIX zplsobuje hemofilii B. Za hemofilii A odpovidé nedostatek FVIII. Vice nez 80% osob s hemofilii trpi pravé hemofilii A.
Metodika: V Ceské republice je v sou¢asnosti registrovano 213 déti s hemofilii; median véku je 10 let. 211 déti
podstoupilo v roce 2016 alespori jedno vySetreni v hemofilickém centru a bylo tak zavzato do statistického zpracovani
pouZitého v tomto sdéleni. Nize uvaddéna data jsou vystupem z registru CNHP k 31.12. 2016.

Vysledky: V roce 2016 100 déti (47,4%) prodélalo alespori jedno krvéceni. 111 déti (52,6%) v roce 2016 nekrvacelo
ani jednou. Déti s tézkou hemofilii A na profylaxi krvécely v priméru 4,7 x ro¢né (median 3, interval 0-24), s hemofilii
B v priméru 3 x ro¢né (median 2, interval 0-13). Existuji rozdily v ABR mezi jednotlivymi centry. VétSinou se jednalo
o krvaceni kloubni. Profylaktickou lé¢bu v nasi zemi podavame 86% déti s tézkou hemofilii A a 87,5% déti s tézkou
hemofilii B. Spotrebujeme na ni 95% resp 98,7% koncentratl faktor( krevniho sréZeni, ktery je détem s tézkou
hemofilii A resp. B ro¢né aplikovén. Spolu s imunotoleranéni lé¢bou (ITT - postupem majici za cil eliminovat pfftomnost
protilatky proti lé¢ebné& podavanému faktoru krevniho srazeni; v CR touto komplikaci [é&by hemofilie trpi 12,5% déti
s tézkou hemofilii A) tvori profylaxe vétSinu spotieby koncentréatd faktor( krevniho sréZeni u déti. Prdmérné se na [é¢bu
ditéte s hemofilii v roce 2016 spotrebovalo 133 165 IU FVIlla 66 294 U FIX. Za posledni rok tak spotreba koncentratt
(zejména FVIII) u déti stoupla o cca 30%, nicméné doslo k vzestupu poctu krvéaceni. Doslo tedy ke zméné trendu
patrného v predchozich 3 letech. Narist spotreby je d&n predevsim tim, Ze nékolik déti zahdjilo v roce 2016 ITT . Pro¢
je v8ak zaznamendn nérdst krvaceni v dobé piipravy abstraktu jasné neni. Tento fakt bude tieba detailné analyzovat.
Zavér: Lé¢ba déti s hemofilif je v CR na velmi vysoké Grovni. Neni véak na misté riziko hemofilie podcefiovat ani se
nechat ukolébat Gisp&chy let minulych. Data registru CNHP jsou z tohoto pohledu neocenitelnou a potfebnou zp&tnou
vazbou.
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ENDOVASKULARNI LECBA AKUTNI HLUBOKE ZILNi TROMBOZY U MLADISTVYCH PACIENTU
Zdréhalové K. (1), Hadacové I. (1), Zimolové P. (2), Rocek M. (3), Padr R. (3), Polovin¢ak M. (3)

1 - Oddéleni klinické hematologie FNM, Praha, 2 - Kardiologickd klinika 2. LF UK a FNM, Praha, 3 - Klinika
zobrazovacich metod 2. LF UK a FNM, Praha

Uvod: Cilem Ié¢by akutni hluboké Zilni trombézy je dosaZeni rekanalizace postizené Zily, zabran&ni plicni embolizace
a snizeni rizika vzniku postrombotického syndromu. Zakladni strategii je 1é¢ba antikoagula¢ni. V indikovanych
pfipadech je moznosti Ié¢ba endovaskularni — lokalni trombolytické terapie, fragmentace a aspirace trombu, pfi
ohroZeni zilni drendze balénkovéa angioplastika nebo stenting. Pfi vysokém riziku plicni embolizace se zavadi docasny
kavalni filtr. Podle aktualizovanych doporuceni z roku 2016 publikovanych v Casopise CHEST je moZzné k lokalni
trombolytické 1é¢bé pristoupit u trombézy postihujici panevni Zily, jejiz pFiznaky netrvaji déle nez 14 dni a pacient je
bez kontraindikace k tomuto typu léCby.

Metodika: Uvadime zku3enosti u dvanacti mladistvych pacient(, ktefi v letech 2010 az 2017 prosli nasi ambulanci.
Vysledky: V dobé od 1.1. 2010 do 30.6.2017 bylo ve FN Motol indikovano k intervenéni endovaskuldrnilé¢bé hluboké
Zilni trombdzy 9 adolescentnich pacientd. Jednalo se o 8 divek a jednoho chlapce, medién véku v dobé trombdzy byl
16,4 let (11,9-19,3 let). U dalsich 3 pacient( byl vykon neproveden z dlivodu: posttraumatického stavu; delsi doby
od vzniku trombédzy; cévni anomalie. V 5 pripadech se jednalo o trombdzu indukovanou, u 6 pacientd byl prok&zén
trombofilni stav. Lokalizaci prevazovala proximalni trombdza dolni koncetiny (n=8), z toho 4x na podkladé May
Thurnerova syndromu, pouze jednou se jednalo o proximalni tromb6zu horni koncetiny podminénou Gtlakem
1.Zebrem. Intervenéni vykon zahrnoval: lok&Ini trombolyzu (n=7, z toho ve 3 pripadech s mechanickou trombektomif
a zavedenim stentu, v 1 pfipadé s trombektomii bez stentu, v 1 pfipadé se zavedenim stentu bez trombektomie);
samostatné zavedeni stentu (n=2). U 2 pacient( byl do¢asné zaveden kavalni filtr. Medién sledovéni je 3 roky (0,1-5,9
rok(). V 6 pripadech je rekanalizace kompletni, ve 2 pripadech parcidlni, jedna pacientka je v krdtkém ¢asovém odstupu
od trombozy.

Zavér: Dokumentujeme moZnost pouZziti endovaskuldrni 1é¢by u vybrané skupiny pacientd s proximalini hlubokou Zilni
trombdzou. Maly pocet pacient(l a kratka doba sledovéni ale neumoZiiuji jednozna¢né hodnotit pfinos tohoto postupu.
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TROMBOZA PORTALNI ZILY V DETSTVIi - SE ZAMERENIM NA NOVOROZENECKY VEK

Zapotocka E. (1,2), Brandao LR. (2,3), Labarque V. (4), Williams S. (2,3)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol Praha, 2 - Division of Haematology/Oncology, Hospital for Sick
Children Toronto, Kanada, 3 - University of Toronto, Toronto, Kanada, 4 - Pediatric Hemato-Oncology, University
Hospital Leuven, Leuven, Belgie

Uvod: Trombéza portaini Zily (PVT) je v détstvi spide vzacnym onemocnénim, nicméné v novorozeneckém véku se
vyskytuje relativné ¢asto. AC je tendence vSechny starsi déti s PVT IéCit, IéCebny piistup k novorozenecké PVT obecné
reflektuje spiSe lokalni guidelines nez univerzalni doporuceni. Prinos 1é¢by antikoagulaci neni jasné definovan.

Cilem této prace je popsat krdtkodobé (progrese trombu) a dlouhodobé vysledky (rekanalizace, lobarni atrofie, portéini
hyperteze) u novorozencl s PVT, ktefi byli |é¢eni na jediném pracovisti podle uniformniho protokolu (podani vs
nepodavani antikoagulace). Déle byla sbirdna data o krvacivych lé€ebnych komplikacich.

Metodika: Data tykajici se vSech po sobé diagnostikovanych novorozencl s PVT v obdobi mezi 1. lednem 2008
a 8. ffjnem 2015 byla ziskdna z datab&ze Hospital for Sick Children v Torontu. Pacienti byli rozdéleni do dvou skupin
podle toho, zda byli (Ié¢ebné skupina, TG) ¢i nebyli [é¢eni antikoagulaci (nelé¢end skupina, NTG). Skupiny byly porovnany
pomoci Fisherova exact testu a Mann-Whitneyova U testu dle potreby.

Vysledky: Celkové bylo do analyzy zahrnuto 221 novorozencl, median nésledného sledovani byl 3,1 let (rozmezi
0,014-8,33). TG zahrnovala 112 a NTG 109 pacientll, zakladni charakteristiky pacientl se vyznamnégji nelisily.
Zaznamenany byly rozsah trombu (grade 1,2,3 dle charakteru trombu a poctu postizenych vétvi portélni Zily ¢i zmén
v parenchymu jater). Mira progrese v TG byla niz&i nez v NTG (p=0,0426). Pokud 5lo o rekanalizaci trombu a rozvoj
lobarni atrofie, nebyl zaznamenan rozdil mezi TG a NTG. Pri zahrnuti faktoru l1é¢by do analyzy bylo zjisténo, Ze pouze
rozsah trombu byl prediktivni pro oboji — rekanalizaci i lobarni atrofii (oboji p méné nez 0,0001). V celé kohorté byl
popsan pouze jeden pfipad portaini hypertenze (NTG), jeZ se rozvinula 5,4 mésice od diagnézy PVT. Velké krvacivé
komplikace dle definice ISTH se objevily u 10 ze 112 léCenych déti (incidence 8,93%)).

Zavér: Predkladanéd byla nejvétsi dosud sesbirand kohorta pacientl s novorozeneckou PVT. Jedinym signifikantné
vyznamnym pozdnim nésledkem novorozenecké PVT je portalni hypertenze, kterd se vyskytuje velmivzacné. Podavani
antikoagula¢ni 1é¢by bylo spojeno se snizenou progresi PVT, nicméné nemélo vliv na rekanalizaci ¢i lobarni atrofii.
Rozsah trombu bzl inverznim prediktorem miry rekanalizace a miry rozvoje lobarni atrofie.
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UP-FRONT DEFINITIVE RENAL SURGERY FOR WIMLS TUMOR DO NOT JEOPARDIZE
SURVIVAL IN PATIENTS TREATED ACCORDING TO SIOP PROTOCOLS - A SINGLE

CENTER STUDY

Svojgr K. (1), Rygl M. (2), Pycha K. (2), Pychova M. (2), Kodetova D. (3), Kodet R. (3), Kyncl M. (4), Malinova B. (5),
Jerabkova V. (1), Vicha A. (1), Smelhaus V. (1), Snajdauf J. (2), Stary J. (1), Malis J. (1)

1 - Department of Pediatric Hematology and Oncology, 2 - Department of Pediatric Surgery, 3 - Department of
Pathology and Molecular Medicine, 4 - Department of Radiology, 5 - Department of Oncology, Charles University in
Prague, 2nd Faculty of Medicine and University Hospital Motol, Prague, Czech Republic

Uvod: Treatment of Wilms tumor (WT) according to SIOP protocols is based on the administration of preoperative
chemotherapy (prior-CTX). In NWTS/COG protocols, up-front definitive renal surgery (prior-SX) is usually performed.
At our institution, we treat patients with WT according to SIOP protocols, but up-front nephrectomy (prior-SX) is
frequently performed.

Metodika: From 1988 to 2012, 256 patients were treated for WT according to the SIOP 9, SIOP 93-01 and SIOP
2001 protocols. We retrospectively analyzed the survival and the treatment intensity of patients with a focus on the
timing of definitive renal surgery.

Vysledky: The event-free survival (EFS) and overall survival (OS) of all patients were 78.1% and 86.7%, respectively.
Almost half of the patients (125, 48.8%) were treated with prior-CTX, and 131 patients (51.2%) with prior-SX. The
survival did not differ among the groups: prior-CTX: EFS 76.8%, OS 85.6%; and prior-SX 79.4%, OS 87.8%; p=0.63
and p=0.60, respectively. In the prior-SX group, there were more patients with local stage Il tumors (33.3% versus
7.8%, p=0.0001); more patients were treated with radiotherapy of the abdomen (33.3% versus 12.9%, p=0.0002).
Two of 124 prior-CTX patients (1.6%) had tumors spill during surgery, compared with 8 of 151 (5.3%) prior-SX cases,
p=0.19. No differences in survival were detected between the prior-CTX and prior-SX groups for clinical and local
stages, tumor histology, treatment period and/or pattern of relapses.

Zavér: Performing up-front surgery for WT patients treated using to SIOP protocols did not decrease survival, but the
patients treated with prior-SX had more intensive treatments.

Podpora: Supported by MH CZ — DRO, Motol University Hospital, Prague,Czech Republic 00064203.
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EXPERIENCE WITH THE TREATMENT OF NEPHROBLASTOMA IN SLOVAKIA IN THE PERIOD
2002-2016, 15 YEARS.

Deék L. (1), Husékova K. (2), Stanc¢okova T. (3), Makohusové M. (2), Haluskova V. (1), Galéova N. (1)

1-DFN Kosice, 2- DFN Bratislava, 3-DFN Banskd Bystrica

Uvod: Nephroblastoma, ( Wilms Tumour - WT) is the commonest kidney tumor in children, accounts for approximatelly
6-7% of malignancies in childhood. Due to multidisciplinary and international collaboration we achieve today excelent
treatment results. SIOP studies focus on primary preoperative chemotherapy without initial histological assessment.
This lead to down staging of tumors by aroud 20% compared to patients treated with primary surgery and spare
organs from treatment toxicity.

Metodika: Authors present the cohort of patients from 3 centers in Slovakia treated for nephroblastoma for 15 years
period. Between January 2002 and December 2016 were in Slovakia diagnosed and treated 99 children with Wilms
tumor. All children were treated according the , Nephroblastoma 2001” protocol, with primary preoperative
chemotherapy. Overall survival (OS) and event free survival (EFS ) were analyzed by Kaplan- Meier test.

Vysledky: The overall 5 year EFS was 80,0% and OS 91,5%. 13 patients (13,1% ) had metastases at diagnosis. 5 year
EFS in patients with localised disease was 79,3% compared to 84,6% in patients with metastases (p=0.614). 5 year
OS was 91,5% resp. 91,7% ( p= 0.856). 18 patients (18,1% ) experienced disease recurrencee, OS after recurrence
was 61,1%.

Nine patients succumbed (9%), two of them were bilateral WT, two blastemal histology and higher stage, one patient
died due to toxicity after preoperative treatment, one patient with Prune- Belly syndrom experienced metachronnous
recurrence, one patient with non- compliance. Eight of them were initially localised, one metastatic.

Primary nephrectomy was performed in nine cases (9%), mainly due to abdominal or urological emergency or very
small age (£ 6 months ), without alteration of survival or need to give abdominal irradiation.

Zaveér: Our results confirm that WT is curable tumor with minimal postoperative therapy and in case of good histology
salvageable even when relapse. This , reduce treatment approach” requires experienced radiologist and pathologist
and thus central radiology and pathology review could be of benefit. High risk histology tumours with higher stages
require more intensive treatment, according to their biology .

Key words: Nephroblastoma- Wilms tumor, survival, treatment
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WILMSUV NADOR - SOUBOR KDO FN BRNO V LETECH 1998 - 2017

Bajciova V (1), Kyr M (1), Zerhau P (2), Skotakova J (3), JeZova M (4), Zitterbatova J (5), Stérba J (1)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - KDCHOT FN Brno, 3 - Klinika radiacni diagnostiky FN Brno, 4 - Patologicko

- anatomicky ustav FN Brno, 5 - Klinika radiacni onkologie MOU Brno

Uvod: \Wsledky lé¢by nefroblastomu s celkovym preZivanim nad 90% patii mezi nejvétsi Uspéchy détské onkologie
v poslednich desetiletich. Predkladéme vysledky témér dvacetileté etapy lécby Wilmsova nadoru na KDO FN Brno.
Metodika: Jednd se o retrospektivni analyzu pacient(, kteff byli diagnostikovéani a Ié¢eni v obdobi 1998 — 31.7.2017.
Z celkového poctu 116 nador( ledvin bylo diagnostikovano 82 déti s Wilmsovym nadorem (70.7%) a 34 déti s jinymi
typy nédor( ledvin. Analyzujeme pouze déti s Wilmsovym tumorem. Pomér M : F = 1 : 1.27. U 4 déti byl naddor
asociovan s genetickym syndromem, u10 déti’s vrozenou vyvojovou vadou. U 14 détibyla potvrzena nefroblastomatosa
a 1 pacient mél myotonickou dystrofii typu 1.

Vysledky: 43 déti mélo lokalizovanou nemoc (kl.stadium | a Il), 32 déti pokrocilou nemoc (kl.stadium lll a IV). 7 déti
mélo bilateraini postizeni (8.5%), z toho 1 pacient mél metachronni n&dor. Primarni operaci byla indikovana
u 16 pacientll (19.2%), u ostatnich byla operace oddalend. Ruptura nadoru byla u 10 déti (12%), z toho spontanni
rupturu mély 4 déti a peroperacni rupturu 6 déti (7.3%). 13 pacientl splfiovalo kriteria nizkého rizika, 50 pacientl bylo
zafazeno do stfedniho rizika, 16 pacientl do vysokého rizika a 3 pacienti zatim nejsou zarazeni. U 9 déti doslo
k relapsu a progresi nemoci, 5 déti Zije v 2. kompletni remisi. VV [é¢bé 1.linie bylo 9 déti 1é¢eno dle studie SIOP 93-01,
ostatni déti byly Ié¢eny dle SIOP WT 2001 studie.

Z celkového poctu 82 déti zemrelo 6 déti (7.31%). 4 déti zemfeli na progresi nddoru, 1 pacient s WAGR zemfel
v 1. remisi na septicky ok a 1 pacient s Denis-Drashovym syndromem na rendlini insuficienci. Zije 76 déti (92.7%),
interval preziti 1 az 228 mésicl, medidn 95 mésicl. 1 pacientka vyvinula sekundérni karcinom stitné Zlazy.

Zaveér: Retrospektivni analyza prokézala vysledky srovnatelné s ostatnimi evropskymi pracovisti. V sou¢asnosti se
zaméfujeme na zlepSeni diagnostiky nefroblastomu (novéjsi MRI pristroj) a predevsim biologie nadoru, zlepseni
podptrné IéCby a prevenci pozdnich nasledkd onkologické [écby
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VYSKYT MALIGNIT U ADOLESCENTOV V SLOVENSKEJ REPUBLIKE ZA OBDOBIE 2000-2014
Makohusové M. (1), Kaiserova E. (1), Bubanska E. (2), Oravkinova I. (3), Stan¢okova T. (2), Puskacova J. (1),

Sejnova D. (1), Kolenova A. (1)

1 - Klinika detskej onkolégie a hematolégie LF UK a DFNsF, Bratislava, Slovenskd republika, 2 - Klinika pediatrickej
hematoldégie a onkolégie SZU a DFNsE Banskd Bystrica, Slovenskd republika, 3 - Oddelenie detskej onkolégie

a hematolégie DFNsP, Kosice, Slovenskd republika

Uvod: Spektrum onkologickych ochoreni u adolescentov a mladych dospelych (AYA) sa Ii&i od spektra nddorovych
ochoreni detf a starsich osob. Cielom tejto prace bolo zhodnotit stav a vyskyt onkologickych ochoreni u adolescentov
diagnostikovanych za obdobie 2000-2014 v Slovenskej republike (SR).

Metodika: Pacienti boli lieCeni v troch regiondlnych centrach detskej onkolégie (POC) (Bratislava, Banskéa Bystrica
a Kosice) pouZzivajlcich rovnaké lie¢ebné postupy. Pripady ochoreni boli zozbierané do Slovenského klinického registra
nddorovych ochoreni deti a adolescentov. V sledovanom sibore bol analyzovany vyskyt malignit a celkové preZivanie.
Vysledky: Od roku 2000-2014 bolo diagnostikovanych 527 pripadov onkologickych ochoreni u adolescentov vo veku
15-19 rokov, €o predstavuje 91,1 pripadov na milién (vekovo-Specifickd incidencia na milién). Naj¢astejSou malignitou
bola Hodginova choroba (n=112; 21,3%), za fiou nasledovali tumory CNS (n=92; 17,5%), akutne leukémie (n=76;
14,4%), nadory kosti (n=65;12,3%) a nadory zo zarodkovych buniek (n=53; 10,1%). Celkové patro¢né prezivanie
za sledované obdobie bolo 77,7%.

Zavér: Vzhladom na heterogénne zastipenie malignit u adolescentov je Ziaduce ich dlhodobé sledovanie, véasné
rozpoznanie meniacich sa trendov, zlepSenie diagnostiky, osveta a propagacia samovysetrovania, ako aj perspektivna
lie¢ba v POC pacientov do zavrsenia 19. roku Zivota. Je potrebné taktieZ zabezpecit dlhodobé sledovanie neskorych
nésledkov a to aj v spolupraci s ostatnymi odbornikmi. Nezanedbatelnou je taktiez vymena zékladnych Udajov
s Narodnym onkologickym registrom SR, aby sa zvysila kvalita a Gplnost dat v tejto vekovej skupine.
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POTREBA PECE V ZAVERU ZIVOTA U ONKOLOGICKY NEMOCNYCH DETIi V CR

Hrdlickova L. (1, 2, 3), Zavadova |. (2, 3, 4), Mojzisova M. (2, 4, 5), Sldma O. (6), Dusek L. (7)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, 2 — Pracovni skupina détské paliativni péce, Ceskd
spolenost paliativni mediciny CLS JER 3 — Grant ,Rozvoj détské paliativni péce ve FN Motol", program Spolu aZ

do konce, NF Avast, 4 — Domdci hospic Cesta domd, Praha, 5 — Détské oddéleni Nemocnice Horovice, 6 —
Ambulance podptirné a paliativni onkologie, Masaryk(iv onkologicky tstav, Brno, 7 — Ustav Zdravotnickych informaci
a statistiky CR 1 — Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol 2 — Pracovni skupina détské
paliativni péce, Ceskd spolecnost paliativni mediciny CLS JEP 3 — Grant ,Rozvoj détské paliativni péce ve FN Motol”,
program Spolu aZ do konce, NF Avast 4 — Domdci hospic Cesta domd, Praha 5 — Détské oddéleni Nemocnice
Horovice 6 — Ambulance podpirné a paliativni onkologie, Masaryktv onkologicky dstav, Brno 7 — Ustav
Zdravotnickych informaci a statistiky CR

Uvod: Diagnéza onkologického onemocnénf patt mezi Zivot ohroZujici onemocnéni (skupina | podle britské Asociace
pro détskou paliativni péci). Podle mezindrodnich doporuceni tedy patii déti s onkologickou diagnézou mezi pacienty,
ktefi mohou profitovat ze specializované paliativni pé¢e a maji tvorit zhruba pétinu potfebnych pacient@. V nasi studii
jsme se zaméfili na potrebu détské paliativni péce v zavéru Zivota détskych onkologickych pacient(l v Ceské republice.
Metodika: Zpracovaly jsme data z tabulek umrtnosti, které vychézeji z informaci uvedenych v Listu o prohlidce
zemtelého a které kazdoro&né vydavé Ustav zdravotnickych informaci a statistiky CR. Soustredili jsme se na Gmrtf
osob ve véku O aZ 19 let. Zpracovali jsme celkovy pocet Umrti a detailngji jsme analyzovali data tykajici se Zivot
ohroZujicich a Zivot limitujicich nemoci (skupina | az IV) se zamé&renim na déti s onkologickou diagnézou.

Vysledky: VV CR zemrelo v letech 2012 a7 2014 celkem 1836 déti. Diagnézy Zivot ohroZujiciho nebo Zivot limitujiciho
onemocnéni tvorily pficinu tmrti v 37% a jednalo se celkem o 678 pfipad(. Ve skupiné ,paliativnich” diagnéz patfi

umrti mezi malignitami byly nddory mozku (27%), akutni lymfoblastickd leukémie (13%) a zhoubny novotvar kosti
a kloubni chrupavky (10,5%). Umrti v disledku onkologické diagnézy bylo zdaleka nejéastéjéi u adolescentd.

Zavér: Na zakladé vysledkd naéi studie Ize konstatovat, e pres 200 déti v CR by kaZdoro&né& profitovalo z péce
v zavéru Zivota a z péce termindlni. Zhruba pétinu pripadd tvori déti umirajici na onkologickou diagnézu, cozZ piné
koresponduje s daty mezinarodnich studii. Viyraznou pozornost je z hlediska termindini péCe potrFeba vénovat
predevsim adolescentlim. Otazkou z(stéva redlna potreba specializované paliativni péCe nejen pro umirajici, ale i pro
ostatnf onkologicky 1é¢ené déti v CR.
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ROZNY PRISTUP V MANAZMENTE ROVNAKYCH KOMPLIKACII U DETSKYCH PALIATIVNYCH
PACIENTOV

Sprlék M. (1), Bician P. (1), Bubanské E. (1), Stan¢okové T. (1), Fillové H. (1), Fedorékova I. (1), Gavendova B. (1),
Benickova M. (1), Novotny J. (2)

1- Klinika pediatrickej onkolégie a hematolégie SZU DFNsP Banskd Bystrica, 2 - Klinika detskej chirurgie SZU
DFNsP Banskd Bystrica

Uvod: Na Slovensku sa v rémci detskej paliativnej starostlivosti uchytil model mobilnych hospicov. MoZnost stravit
poslednu ¢ast svojho Zivota v domécom prostredi je pre kazdého a obzvlast pre dieta neocenitelnd. No zéroveri je
takato starostlivost vyzvou ako pre samotnu rodinu, tak aj pre paliativny tim. Akdtne zhorsenie zdravotného stavy, Ci
velké dojazdova vzdialenost hospicového timu, vedd ¢asto k nutnosti hospitalizacie pacienta v spadovej nemochnici.
Také rozhodnutie je niekedy velmi komplikované, zvlast ak berieme do UGvahy, Ze pacient sa uz zo zdravotného
zariadenia nemusi vratit domov alebo hrozi, Ze sa nemocni¢né starostlivost stane Gpornou — tzn. prediZzujlcou
utrpenie.

Metodika: V mobilnom hospici Svetielko n&deje, ktory je jediny detsky hospic na strednom Slovensku, sa s podobnymi
situaciami stretdvame pomerne Casto. V tejto praci prezentujeme pripad dvoch pacientoy, u ktorych sa pocas nasej
starostlivosti rozvinula komplikacia v zmysle néhlej prihody brusnej (akitna appendicitida) a n&dS manaZzment
a individudlny pristup vzhlfadom k ich zékladnej diagnéze.

Jednalo sa o 10-ro¢nu pacientku s hypoplastickym lavokomorovym syndrémom so zavaznou hypoxicko-hemoragickou
encefalopatiou a 9-ro¢nd pacientku s recidivou metastazujiceho meduloblastému a néslednou sekundarnou
malignitou - akdtnou myeloidnou leukémiou.

Vysledky: U prvej pacientky bola vzhladom k jej diagnéze a vyhladu dlhodobého preZivania v stabilizovanom
a komfortnom stave indikovanéd operécia, ktord napriek rizikdm dopadla Uspesne. U druhej pacientky sa zvolil
konzervativny postup, pretoZe operécia vzhladom k pancytopénii pri AML nebola moznéd a z hladiska progndzy
a pooperacnych komplikacii ani eticka. Pacientka bola v spoluprécii so spddovou nemocnicou lie¢ené intravendznymi
antibiotikami ambulantnou formou s ¢iastonym benefitom — Gstup bolesti a tepldt. Po tyzdni vSak doslo k néhlej
strate vedomia s generalizovanymi konvulziami a pacientka exitovala.

Zavér: Individuéiny a holisticky pristup je aj v paliativnej medicine velmi déleZity. Sprévne zhodnotenie klinického stavu
a progndzy je preto zékladnym predpokladom dobrého symptémového manazmentu detského paliativneho pacienta.
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PALIATIVNI PECE V PLZENSKEM REGIONU

Votava T. (1,2), Masopustova A. (1), DoleZalova L. (1), Cerna Z. (1)

1 - Détskd klinika FN Plzeri, 2 - Lékarskd fakulta v Plzni, Univerzita Karlova

Uvod: Filozofie sou¢asné mediciny je zamé&Fena prevazné kurativnim smérem, v piipadé vy&erpani lé&ebnych moZnosti
prechézi do paliativniho médu. Soucasné situace redlné dostupné détské paliativni péce v CR je $patna. V nasem
regionu vétsinu této péce zajidtujeme pro onkologické pacienty v ramci FN Plzeri (véetné domaéci péce). Pro pacienty
s neonkologickymi diagnézami tato péce prakticky dostupna neni. V poslednich nékolika letech rodindm nabizime
moznost dojizdéni do doméciho prostfedi, osobni telefonickou podporu v rezimu 24/7. V rédmci komplexni péce
0 umirajici déti feSime Fadu problémd formou konzilidrni péce, nejCasteji vyuzivdme psychology a lékare z Centra pro
[é¢bu bolesti. Prib&zné monitorujeme aktudlni potieby nasich pacientd, ze sponzorskych dar(l financujeme pron&jmy
koncentratoru kysliku, pomUcky pro mobilitu, hygienické pomdcky, speciéini nutrini preparéty, snaZzime se nase
pacienty ,sparovat” s nadacemi nebo konkrétnimi donory, stimulovat podporu rodin propojovanim rodin s podobnymi
osudy apod.

Metodika: V poslednich letech se akcentuje trend doméci paliativni péce, o ktery se u nasich pacientl rovnéz snazime.
Starsi data z naseho pracovisté vsak nevyznivaji prilis dobre, protoZe retrospektivni analyzou dat pacientd, kterf
zemfeliv paliativni pé¢i naseho oddéleniza 10 let (2004-2014) jsme dosli ke zjisténi, Ze z 22 déti s riznymi diagnézami
zemrela vétSina (18 déti) za hospitalizace na nasem oddéleni a pouze 4 déti v domacim prostredi.

Vysledky: Jako pfislib do budoucna v3ak vyzniva fakt, Ze v poslednich 2 letech 2015 a 2016 se pomér déti zemrelych
v domécim prostredi v porovnani s détmi zemrelymi za hospitalizace zcela otocil.

Zavér: ProtoZe téma détské paliativni péce povazujeme v nasem regionu za dllezité, snazime se nyni na nasem
pracovisti tuto péci ,institucializovat” a cely program domaci paliativni péce vice rozb&hnout a snazit se na tomto poli
vice udélat i pro neonkologické détské pacienty zejména s neurologickymi diagnézami, metabolickymi vadami nebo
novorozence. Zaroven usilujeme o v&tsi spolupraci s PLDD jejichZ role je pro mnohé rodiny a pacienty v této situaci
zcela nezastupitelnd. Soucasti prezentace bude i nékolik kazuistik, které dokresli kontury nasich Gspéch(i i netspéch
na tomto poli.
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KOMPLEXNA CINNOST DETSKEHO MOBILNEHO HOSPICU NA VYCHODNOM SLOVENSKU

OD ROKU 2013

Huncikové M. (1), Galéova N. (2), Bisova L. (1,2)

1 — Detsky mobilny hospic Svetielko Pomoci n.o., Kosice, 2 - Oddelenie detskej onkolégie a hematoldgie DFN Kosice
Uvod: Prezentacia komplexnej starostlivosti o detského onkologického pacienta v terminalinej faze ochorenia.
Sucastou prednasky je kazuistika o spolo¢nej hospicovej a ambulantnej paliativnej starostlivosti o inkurabilnt
pacientku s recidivou osteosarkému, po amputdcii favej dolnej koncatiny a opakovanych operéciach pre metastézy
do plic.

Metodika: Od roku 2013 do jula 2017 sme sa v domécej hospicovej starostlivosti starali o 25 detskych onkologickych
pacientov. Najkratsia starostlivost v domacom prostredi trvala 2 dni, najdihdia 218 dni. Multidisciplinarny tim: lekari,
sestry, psychologicka a pacientskad dovernicka st v kontakte s rodinami 24 hodin denne. N&vstevy pacientov sa
uskutoCriuju podla aktualneho zdravotného stavu pacienta.

Vysledky: Spolupracahospicoveja ambulantnej starostlivosti o paliativneho onkologického pacienta. Multidisciplinarny
tim poskytol pacientke a jej rodine ¢o najlepsie prezivanie poslednych spolo¢nych chvil v domacom prostredi. Pre
pacientku boli pravidelne a bezplatne zabezpecované lieky, zdravotnicky materidl a zdravotnicke pomocky (napr.
cestovny O2 koncentrator, ktory pacientka vzhladom na svoj stav mohla pouZit aj pri ceste k starym rodi¢om). Nasou
Ulohou je maximélne mozne zlepsit kvalitu Zivota dietata a jeho rodiny.

Zavér: Nada pomoc sa nekondi smrtou dietata. S kazdou rodinou pracujeme aj po strate dietata. Sprevadzanie
pozostalych rodi¢ov a strodencov je neoddelitelnou stcastou nasej pomoci. Organizujeme pravidelné vikendové
terapeutické stretnutia, kde maju rodiny pIne k dispozicii psychologic¢ku. Je tu pre nich aj mimo stretnuti, v pravidelnom
osobnom a telefonickom kontakte s jednotlivymi rodinami.1.2.2017 je lie¢ba pacientov s ALL optimalizované podla
hladin minimalnej rezidudlnej choroby v kontexte Studie ALL AEIOP/BFM 2009.

Podpora: MZ SR 2012/7-UKBA-7.
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TRANZICE ZDRAVOTNI PECE V DETSKE ONKOLOGII. PROJEKT PANCARELIFE - STUDIE
OTOTOXICITY A FERTILITY - ZKUSENOSTI BRNENSKEHO PRACOVISTE

Kepdk T. (1, 2, 3), Bajciova V. (1, 2, 3), Hosnova D. (4), Kepakova K. (1), Mazdr R. (1), Puchnerova V. (1), Hak J. (5),
BlaZek B. (6), Novak Z. (7), Hrstkova H. (1), Stérba J. (1, 2)

1. - Klinika détské onkologie LF MU a FN Brno, 2. - Mezindrodni centrum klinického vyzkumu, FN u sv. Anny v Brné,

3. - Onkologicko-chirurgické oddéleni FN u sv. Anny v Brné, 4. — Klinika détské ORL LF MU a FN Brno, 5. — Détskd
klinika FN Hradec Krdlové, 6. — Klinika détského Iékarstvi FN Ostrava, 7. Détskd klinika FN Olomouc

Uvod: V soutasné dobé se v centrech détské onkologie vylé&i vice neZ 80 % pacientd. Lé&ba je spojena s nezadoucimi
vedlejSimi ucinky u vice nez dvou tfetin z nich. Nezadouci Gcinky 1é€by jsou priinou excesivni mortality i morbidity
u vyléCenych pacient(, které je proto nutno celoZivotné dispenzarizovat. Pfi pfechodu do sledovéni v dospélém véku
je ale fada pacient( z aktivniho sledovéni ztracena, coZ se snaZzime zmeénit.

Metodika: V rdmci probihajiciho projektu PanCarelIFE, ktery je v letech 2013-2018 zaméren na vyzkum faktor(
ovliviujicich vyskyt poruch sluchu a plodnosti v détské onkologii a s nimi spojenou kvalitu Zivota, jsme ve FN Brno
vytvorili @ implementovali platformu pro vkladdani klinickych a vyzkumnych dat, kterd slouZi jako zékladna pro
dlouhodobou registraci a datab&zi pozdnich ndsledk( u vylécenych pacientd. V rdmci projektu jsme identifikovali fadu
pacientl v registru détskych nadorl Gandalf, ktefi byli ztraceni z aktivniho sledovéni. Ve spolupraci s dal3imi
regiondlnimi pracovisti détské onkologie jsme témto pacientlim nabidli G¢ast v projektu PanCareLIFE, a také dalsi
sledovani na nové zfizené Dispenzarni ambulanci pro dospélé pacienty OCHO FN u sv. Anny v Brné, ktera funguje
od roku 2016.

Vysledky: Do projektu PanCareLIFE jsme v obdobi 05/2014 a7z 07/2017 zatadili v moravské &&sti CR celkem
540 pacientd, 60 z nich do prospektivni studie fertility, 183 do retrospektivni studie fertility, 130 do genetické studie
fertility, 27 do prospektivni studie ototoxicity, 106 do retrospektivni studie ototoxicity, 53 do genetické studie
ototoxicity a 365 do studie kvality Zivota.

Na nové oteviené dispenzarni ambulanci jsme vytvorili prvni verzi jednotného forméatu sledovéni somatickych
a psychosocidlnich pozdnich nasledk( Ié¢by a screening sekundérnich malignit (Follow-up guide-lines KDO-ICRC-2016).
Na podkladé téchto guide-lines a individuéiniho Ié¢ebného souhrnu pak stanovujeme kazdému pacientovi v projektu
tranzice individualni miry rizika pro jednotlivé orgdnové systémy a personalizované plany sledovani. Soucasti projektu je
i digitalizace klicovych tdajl o diagndze a 1é¢bé, a také edukace vyléceného pacienta 0 moznostech pozitivniho ovlivnéni
jehoindividualnichrizik.V edukaci hraje vyznamnou roli spolupréce se spolkem vylé&enych pacientd “Spole&né k smévu”.
Zavér: Ve sdéleni se podélime o dosavadni vysledky projektu PanCareLIFE v oblasti poruch sluchu a plodnosti a o nase
zkuSenosti s organizaci tranzice péce z détského do dospélého véku a s Uskalimi, kterym jsme Celili.

Podpora: Tato prace vznikla s podporou projektu PanCarelIFE, ktery je financovan ze 7. rdmcového programu
Evropské unie pro vyzkum, technologicky rozvoj a demonstrace, pod registracnim ¢islem 602030-2, a spolufinancovan
Ministerstvem &kolstvi, mladeZe a t&lovychovy CR, pod &islem 7E13061, a byla také podpotena projektem & LQ1605
z Narodniho programu udrZitelnosti Il (MSMT) a projektem FNUSA-ICRC &. CZ.1.05/1.1.00/02.0123 (OP VaVPI)
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RIZIKOVE FAKTORY VZNIKU NEGATIVNICH PSYCHICKYCH POCITU U DLOUHODOBE
VYLECENYCH ONKOLOGICKYCH PACIENTU

Kruseova J(1), Keslova P(1), Reichlova V(1), Smelhaus V(1), Ganevova M(1), Novakova L(1), Baseovéa J(1), Douchovéa
M(1),Kabickova E(1), Pernikova I(3), Capek V(2), Calaminus G(4), Luks A(1), Stary J(1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2.LF FNMotol, Karlova Univerzita, Praha, Ceskd republika; 2 - Centrum
Bioinformatiky, 2.LF FNMotol, Karlova Univerzita, Praha, Ceskd republika; 3 - Klinika détské neurologie,

2 LF FNMotol, Karlova Univerzita, Praha, Ceskd republika; 4 - Department of of Paediatric Haematology and
Oncology ,University Bonn, Germany;

Uvod: Soucasna troveii [é¢by solidnich nador(l a leukémii u déti zvy&ila pocet vylécenych na vice nez 80%. Rada
pacientd mé dlouhodobé nésledky onkologické 1é¢by, které mohou ovlivnit kvalitu jejich Zivota. Cilem nasi studie bylo
zjistit, které rizikové faktory jsou odpovédné za negativni psychické pocity pacientl sledovanych na ambulanci
pozdnich néasledk KDHO.

Metodika: V rémci studie PanCareLIFE * jsme zaslali 1 325 dotaznik{ tykajicich se kvality Zivota pacientim 218let
a 2 5let od digndzy malignich solidnich nédor( a leukémii. Odpovédélo 806(61%) pacientl - 601 zen(64%) (medién
véku v dobé dg 11,21. a medién sledovéni 20,11.) a 205 muz{ (53%) (median véku v dobé dg. 10,8l. a median sledovani
17,21.). Porovnavali jsme vysledky psychologického hodnoceni standardizovaného dotazniku SF 36 ve vztahu
k onkologické 1é¢b€, pozdnim nésledkdm, chronické medikaci, po¢tu néaslednych hospitalizaci, po¢tu potomki
a dosaZzeného vzdélani. Pozorované Udaje byly podrobeny logistické regresi za pouziti korela¢niho koeficientu
Spearman testu, Kruskal-Wallisova testu a/nebo Mann-Whitneyova U-testu. Analyzy byly provedeny pomoci
statistického balicku R, verze 3.2.3.

Vysledky: Statisticky vyznamné rizikové faktory pro vznik negativnich psychickych pocitl jsme prokazali u niz&iho
stupné vzdélani (OR 0,860, p<0,000), u Zenského pohlavi (OR 0,640, p£0,015) chemoterapie (OR 2,481, p<0,003),
radioterapie (OR 2,651, p<0,025), hospitalizace pro sekundérni nddor (OR 0,170, p£0,019) a hospitalizace pro
kardiologické pozdni nédsledky( OR 0,400 p<0,032). Neprokézali jsme souvislost s typem n&dorového onemocnéni,
vékem v dobé dg., po¢tem relaps(, transplantaci kostni diené, po¢tem chronickych Iék{ a poctem potomkd.

Zaveér: Pacienti s vysokoskolskym vzdélanim méli nejnizsi riziko vzniku negativnich psychickych pocitd p<0,000.
Potvrdili jsme negativni rizikové faktory Zenské pohlavi, chemoterapie a radioterapie, kardiologické pozdni nasledky
a pocet hospitalizaci pro sekundarni nddory. VSichni pacienti po onkologické 1é¢bé by méli byt informovani o0 moznych
psychologickych nésledcich souvisejicich s prodélanou onkologickou |é¢bou a méli by dostat v€asnou adekvatni
pomoc. Nase ambulance spolupracuje s Pan Care sdruZenim, aby vytvorila optiméini postupy pro dlouhodobé
sledovani téchto pacientd.

Podpora: *This project has received funding from the EuropeanUnion’s Seventh Framework Programme for Research,
technological development and demonstration under grant agreement no 602030. This study has received funding
from the Ministry of Education, Youth and Sport of the Czech Republic.
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VYSKYT NESKORYCH NASLEDKOV U PEDIATRICKYCH PACIENTOV PO ALOGENNEJ
TRANSPLANTACII KMENOVYCH KRVOTVORNYCH BUNIEK

Géczova L. (1,3), Horékova J. (2), Bodova I. (2), Svec P. (2), Tanugkové D. (2), Sykora T. (2), Kovacové A. (2),

Urdova V. (2), Kolenové A. (1)

1 - Klinika detskej hematoldgie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava, 2 - Transplantacnd jednotka kostnej drene,
Klinika detskej hematolégie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava, 3 - Ustav patologickej fyziolégie LF UK Bratislava
Uvod: Transplantécia kmefovych krvotvornych buniek (TKKB) je v sti¢astnosti nezastupitelnou lie¢ebnou metédou
pouzivanou v hematoonkolégii. Vdaka neustalemu zlepSovaniu peritransplantacnej a potransplanta¢nej starostlivosti
o pacientov kazdoro¢ne narasté pocet dlhodobo preZivajicich pacientov po TKKB. Coraz astejie sa pozornost
odbornej verejnosti upiera na problematiku neskorych potransplantacnych nésledkov, ktoré vyznamne zvySuju
mortalitu a morbiditu preZivajdcich pacientov.

Metodika: Cielom nasej prace bolo komplexne zhodnotit vznik neskorych nésledkov po alogénnej TKKB. Realizovali
sme Stddiu so zameranim sa na vyskyt a spektrum neskorych nésledkov u pediatrickych pacientov transplantovanych
v rokoch 1995 — 2016 v DFNsP v Bratislave, preZivajicich minimélne 2 roky po TKKB. Studia je longitudinélna,
retrospektivna, pricom Cast pacientov je sledovand prospektivne do konca juna 2016. Do studie bolo celkovo
zaradenych 117 pacientov.

Vysledky: Neskoré potransplanta¢né komplikacie vznikli u 86,3% (101/117) pacientov. Celkovo sme v naSom stbore
zaznamenali 242 neskorych nasledkov, 122 endokrinopatii a 120 inych ako endokrinnych neskorych nasledkov.
NajcastejSie sa u pacientov vyvinula endokrinopatia, pritomné u 64,1% (75/117) pacientov. Tak ako sme predpokladali
ma jej vyskyt Statisticky vyznamny vztah k pouzitiu myeloablativneho pripravného rezimu v porovnani s pripravnym
rezimom s redukovanou intenzitou (x2 = 5,02; p=0,02; Fisherov test: p=0,041). Iné ako endokrinné neskoré néasledky
sa vyskytuju u 65,8% (77/117) pacientov s nasledujicim spektrom: 63 x cGVHD, 20 x kardiovaskuldrne komplik&cie,
2 x sekundérna malignita, 11 x kostné neskoré komplikacie, 15 x dentélne nésledky, 9 x oftalmologické komplikécie.
Zavér: Len doéslednym sledovanim pacientov po TKKB, méZeme v€asne podchytit rozvoj potransplantacnych
komplikacii, terapeuticky zasiahnut a v kone¢nom désledku tak zlepsit preZivanie a pozitivne ovplyvnit kvalitu Zivota
nasich pacientov.
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MOZNOSTI REHABILITACE U DETSKYCH HEMATOONKOLOGICKYCH

A ONKOLOGICKYCH PACIENTU

Jevi¢ F (1), Medunové K. (1)

1 - Klinika rehabilitace a télovychovného lékarstvi 2. LF UK a FN Motol

Uvod: Dle Evropské spolenosti pediatrické onkologie (SIOP) je rehabilitace dleZitou sou¢ésti komplexni onkologické
|é¢by a méla by pacienta provézet ,od stanoveni diagnézy po celou dobu hospitalizace, kdy dité podstupuje nédro¢nou
lécbu”.

Metodika: Pocet fyzioterapeutickych konzilii uskute¢nénych pro Kliniku détské hematologie a onkologie 2.LF UKa FN
Motol od roku 2010 kontinualné vzriista. V roce 2010 jich bylo provedeno 1608, v sou¢asnostije to okolo 3500 konzilif
za rok. Pocet navstév u jednoho pacienta se pohybuje od 2 po vice nez 50. Jedna cvicebni jednotka trva
od 20 do 50 minut. Takové mnozZstvi konzilii je na hranici kapacitnich moznosti fyzioterapeutt nasi kliniky. Proto se
snazime strukturdlné diferencovat potreby détskych hematoonkologickych a onkologickych pacientl a nastavit
kritéria frekvence rehabilitanich vstupd do komplexni 1é¢by.

Vysledky: Nejpocetnéjsi skupinou détskych pacient( jsou pacienti v 1é¢bé akutni lymfoblastické leukemie (ALL). V roce
pohybového aparatu v dlsledku steroidni myopatie a polyneuropatie zplsobené vinca alkaloidy. Mezi dalsi indikace
patii bolest, kompresivni fraktury obratlll a aseptické nekrézy velkych kloubl. V prispévku predvadime model
rehabilitacniho sledovéni pacienta s ALL, ktery na nasi klinice zavaddime. Spociva ve vstupnim vySetfeni specifickymi
motorickymi testy idedlné vSech pacientt vstupujicich do 1é¢by a déle jejich sledovani na konci indukéni, konsolidacni
a reinduk¢ni faze 1é¢by. Cilem je presnéjsi odhaleni aktuélnich rehabilitacnich potreb pacienta a nastaveni fazového
modelu rehabilitace. Druhou nejvétsi skupinou jsou pacienti s nddorem mozku, pfesnéji onkologické diagnézy
C710-719.V roce 2016 bylo takovych pacientd 26, u kterych bylo celkem provedeno 355 fyzioterapeutickych konzili.
V prispévku predstavujeme komplexni rehabilita¢ni vySetreni téchto pacientl a Sifi moznych rehabilita¢nich zasah(
od cviceni rovnovaznych funkci, vestibularniho aparatu, somatosenzoriky, posturélnich funkci a dalsi.

Zavér: V soucasné dobé jiz neni pochyb o tom, Ze rehabilitace méa své pevné misto v komplexni onkologické péci.
Vyzvou dnedka je presngji definovat indika¢ni kritéria rehabilitace. Docilit toho, aby pacienti ,nepropadavali”
rehabilitacnim sitem, a zaroven, aby pro danou fazi 1éCby byly pojmenovany i redlné rehabilitalni cile.
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FUNKCNI TEST CMV SPECIFICKE IMUNITY JAKO VODITKO PRO INDIKACI PREVODU CMV
SPECIFICKYCH BUNEK

Pelék O. (1), Stuchly J. (1), Huba&ek P. (3), Keslové P. (2), Sedlacek P. (2), Formankové R. (2), Rahmatové S. (4),

Stary J. (2), Hrusék O. (1,2), Kalina T. (1,2)

1 - CLIP Cytometrie, Klinika détské hematologie a onkologie, Universita Karlova - 2. Iékarskd fakulta Praha,

2- Klinika détské hematologie a onkologie, FN Motol Praha, 3 - Ustav Iékarské mikrobiologie 2. LF UK a FN v Motole,
Praha, 4 - Oddéleni bunécné terapie, Ustav hematologie a krevni transfuze, Praha

Uvod: Cytomegalovirus (CMV) specifické T lymfocyty hraji kli¢ovou Glohu v ochrané pred reaktivaci CMV. JelikoZz CMV
infekce vede k celoZivotni persistenci CMV v organismu, snizeni imunitni kompetence vede k rozvoji CMV reaktivace
a v nékterych pripadech k CMV nemoci. Vyhodnotili jsme schopnost funk&niho testu ex vivo odpovédi na CMV antigen
predikovat Uspésné vyreSeni CMV reaktivace.

Metodika: Studovali jsme 58 epizod CMV reaktivace po transplantaci kmenovych bunék krvetvorby. Po 6-ti hodinové
ex-vivo stimulaci antigenem CMV jsme sledovali produkci cytokinl (IFNg, IL-2), narlst exprese molekuly CD40L
a degranulaci cytotoxickych bunék (CD107a). Reaktivace pacientd jsme rozdélili na Gspésné vyresené (trvani CMV
viremie nad 100 kopii do 2 tydn() a na protrahované (vice nez 2 tydny) reaktivace (pfi konvenéni antivirotické 1é¢bé
gancyklovirem).

Vysledky: Jako nejlepsi prediktivni faktor Gspésné vyresené reaktivace jsme nalezli CD8+ dual positivni (IFNg+ IL-2+)
CMV specifické T buriky s optimalni prahovou hodnotu 0.004 % se specificitou 86% (ale relativné nizkou sensitivitou
47%). Jako faktory zvysujici riziko reaktivace jsme nalezli predevsim podévani kortikosteroidl (hazard risk 2.47)
a naopak riziko snizujici faktory pfitomnost CMV specifickych dual pozitivnich CD8+ T bunék (HR 0.28).

Zavér: Monitorace CMV specifickych bunék je uzite¢nou metodou pro posouzeni rizika rozvoje CMV reaktivace, pfi
pozitivnim nélezu dual positivnich CD8+ CMV specifickych bunék je vysokd pravdépodobnost rychle vyfesené
reaktivace, naopak podéani kortikoidd zvySuje riziko protrahované CMV reaktivace. U dvou dospélych pacientd
s protrahovanou CMV reaktivacia chyb&nim CMV specifickych bunék byl OBT UHKT proveden prevod CMV specifickych
bunék od tfetiho (pfibuzného) darce bez komplikaci, ovéem prinos k vyfeSeni reaktivace je obtizné posoudit.
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RETRANSPLANTACIA KRVOTVORNYCH BUNIEK U DETi S MALIGNYMI | NEMALIGNYMI
OCHORENIAMI U DETSKYCH PACIENTOV V SLOVENSKEJ REPUBLIKE

Horakova J. (1), Bodova I. (1), Svec P. (1), Sufliarska S. (1), Chocholové A. (1), Adam&akova J. (1), Tanugkova D. (1),
Sykora T. (1), Pozdechové M. (1), Urdova V. (1), Kovéacova A. (1), Laluhové- Striezencové Z. (6), Fabri O. (6),

Ciznar P, (3), Bubanska E. (4), Oravkinova |. (5), Kolenova A. (2)

1- Transplantacnd jednotka kostnej drene KDHaO DFNsP a LF UK Bratislava 2- Klinika detskej hematoldgie

a onkolégie DFNsP a LF UK Bratislava 3- Detskd klinika DFNsP a LF UK Bratislava 4- Klinika pediatrickej onkolégie

a hematolégie DFNsP Banskd Bystrica 5- Oddelenie detskej onkoldgie a hematolégie DFNsP Kosice 6- HaT OLM,
DFNsP Bratislava

Uvod: Alogénna transplantéacia krvotvotvornych buniek (TKB) od rodinného alebo nepribuzného darcu je dnes
Standardnou lie€ebnou metédou u vysokorizikovych leukémii, ale aj inych malignit. Okrem malignych ochoreni, ktoré
predstavuju takmer 2/3 vSetkych transplantacii u deti, je TKB indikované aj u nemalignych ochoreni (vrodené alebo
ziskané Gtlmové anémie, niektoré metabolické ochorenia a primérne poruchy imunity-PID). VVzhladom na nutnost
podania pripravného rezimu pred TKB, ale hlavne pre v€asnu a neskoru toxicitu po vysokodévkovanej chemoterapii
a celotelového ozZiarenia, st dnes CastejSie pouzivané redukované pripravné rezimy. Tieto sice vyrazne redukuju
toxicitu, ale takiez zvysuju riziko zmieSaného chimérizmu a rejekcie alogénneho Stepu, ¢o vedie k retransplantécif
krvotvornych buniek (KB). Naj¢astejSou pricinou retransplantacie KB u malignych ochoreni je relaps malignity pri
zmieSanom chimérizme, u nemalignych ochoreni je to postupny nérast autolégnej krvotvorby a zlyhanie alogénneho
Stepu.

Metodika: VV obdobi od 11/1995 do 8/2017 bolo v naSom transplantatnom centre vykonanych 242 alogénnych
transplantacii u deti od O do 18 veku Zivota s postupnym nérastom nepribuznych TKB, ktoré v su¢asnom obdobi
predstavuju takmer 75% transplantécii v danom roku. 2/3 pacientov, u ktorych bola indikovana a realizovand TKB
mali maligne ochorenie (ALL, AML, CML, JMML, LCH).Z nemalignych ochoreninajpocetnejSiu skupinu deti predstavovali
pacienti s Gtlmovymi anémiami. Pacienti s PID tvorili druht najpocetnejsiu skupinu transplantovanych pacientov, ¢o
suvisi s lep3ou diagnostikou tychto vzacnych ochoreni.

Vysledky: Z celového poctu 242 alogénnych TKB sme retransplantdciu vykonali u 16 pacientov, z ¢oho 12 pacientov
malo maligne ochorenie (9 ALL, 1 AML, 1 NHL, 1 JMML) a 4 pacienti mali PID (1 SCID, 2 WAS, 1 CGD). Pri¢inou
retransplantacie KB u pacientov s malignitou bol u 12 pacientov relaps (4 x po strodeneckej TKB, 7x po nepribuznej
TKB a 1x po autolégnej TKB), len u 1 pacienta bola retransplantécia indikovana pre rejekciu alogénneho Stepu. U 6
pacientov bol transplantovany alogénny step od iného darcu (5-krat novy nepribuzny darca, 1-krat novy sturodenecky
darca). Pacient s NHL po autol6gnej TKB pre nedostupnost nepribuzného darcu mal haploidentickdl TKB od matky.
Pri¢inou retransplantécie KB u 4 pacientov s PID bola rejekcia prihojeného Stepu pri narastajlicej autolégnej krvotvorbe.
U 2 pacientov bol podany alogénny Step od toho istého surodeneckého darcu a u 2 pacientov po nepribuznej TKB bola
retransplantacia KB od nového nepribuzného darcu.

Zavér: Zlep3ovanie starostlivosti o pacientov po TKB a dostupnost novych liekov, v pripade recidivy maligneho
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ochorenia, v sti¢asnom obdobi zvysuje Sancu vylieCenia aj u deti, ktoré pred niekolkymi rokmi nemali moZnost
kauzélnejlie¢by. Navodenie remisie po TKB u pacientovs ALL modernymilieCebnymipostupmimdZe po retransplantacii
viest k dlhodobej remisii aj u takto rizikovych pacientov.
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MUTACE GENU PRO CALRETICULIN U DETSKYCH PACIENTU S ESENCIALNI TROMBOCYTEMIi
JAKO RIZIKOVY FAKTOR CASNEHO PRECHODU DO MYELOFIBROZY

Pospisilové D. (1), Penka M. (2), Smisek P. (3), Stary J. (3), Kuhn T. (4), Zapletal O. (5) Divokéa M. (6), Navratilova J. (6),
Markova J. (7), Campr V. (8), Horvathova M. (9)

1 - Détskd klinika Lékarské fakulty Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice v Olomouci, 2 - Oddéleni hematologie
Fakultni nemocnice v Brné, 3 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. Iékarské fakulty Univerzity Karlovy v Praze,
4 - Détskd klinika Fakultni nemocnice v Ostravé, 5 - Détskd nemocnice Fakultni nemocnice v Brné, 6 - Hemato-
onkologickd klinika Lékarské fakulty Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice v Olomouci, 7 - Ustav hematologie

a krevni transfiize v Praze, 8 - Ustav patologie Fakultni nemocnice a Il. Lékar'ské fakulty Univerzity Karlovy Praha-
Motol, 9 - Katedra biologie Lékarské fakulty Univerzity Palackého v Olomouci

Uvod: Esencialni trombocytémie (ET) patfi mezi Ph-negativni chronické myeloproliferace a je v dé&tském véku
extrémné vzacna (incidence 1:10 000 000). Mutace JAK2 V617F a MPL W515, typické pro ET dospélych, jsou u déti
s ET pfitomny méné asto: JAK2 V617F u 20-40% a MPL W515) u 5-10% , Data o vyskytu mutace v exonu 9 genu
pro calreticulin (CALR), které byly po roce 2013 prokazany u 70-80 % JAK2 V617F a MPLW515 negativnich dospélych
pacient( s ET, jsou u déti zatim ojedinél3, jeji prognosticky vyznam je zatim nejasny.

Metodika: VV souboru 20 pacient( s ET diagnostikovanou ve véku 9-17 let (medién 15 let, 7 chlapc( a 13 divek) bez
ndlezu mutace JAK2 V617F a MPL W515 byly vySetfeny mutace genu pro CALR. Pro detekci ins/del mutaci v exonu
9 genu pro CALR byla zvolena metoda jednokolové PCR s fluorescencné znac¢enymi primery a fragmentacni analyzou
PCR produktu. Detekované posunové mutace byly nasledné potvrzeny pomoci Sangerova sekvenovani. U v8ech
pacientl byl analyzovan spontanni rlst kolonii (EECs), hypersenzitivita na EPO, u 4 pacientl hladina TPO
a u 1/6 oxidativni stres. Byly porovnény klinické a laboratorni nélezy mezi pacienty s mutaci a bez mutace.
Vysledky: Mutace genu CALR byla prokdzéna u 6/20 (30%) déti (5chlapct, 1 divka). Diagndza ET byla u vdech
pacientl s pozitivnim nalezem mutace zjisténa ndhodné, Z&dny nemél pri diagnéze klinické priznaky mikrovaskul&rni
obstrukce nebo trombotické komplikace. U vSech pacientd byla prokdzéna hypersenzitivita na EPO, u 4/5 EECs. Mezi
pacienty s mutaci a bez mutace nebyl signifikantni rozdil ve véku nebo poctu trombocyt( p¥i diagnéze. Hladina TPO
byla u 3/4 vySetfenych pacientd zvySena. U jediného vySetifeného pacienta byl prokdzan zvySeny oxidativni stres,
u téhoz pacienta se rozvinula eozinofilni ezofagitida. Prekvapivy byl nélez progrese do retikulinové fibrézy 2-4 st.
u 3 pacientl a pIné rozvinuté myelofibrézy u 2 pacientl pfi kontrolni trepanobiopsii provedené 3, 8, 12 a 20 let
po diagnéze. U 5 opakované vySetrenych pacientl bez mutace CALR nebyla progrese retikulinové fibrozy popséana.
Zavér: Vzhledem k dosud malému poctu détskych pacientli s ET s pozitivnim ndlezem mutace genu pro CALR zatim
nelze stanovit jednoznacné zavéry. Pozornost zasluhuje asociace mutaci CALR s rozvojem retikulinové fibrézy
a progresi do myelofibrozy, kterd je v kontrastu s dosud publikovanymi Gdaji v souborech dospélych pacientd.
Opakované trepanobioptické vySetreni je u déti dleZité pro v€asnou detekci myelofibrézy a cilenou 1é¢bu u mladych
dospélych s ET.
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METABOLICKY PROFIL LEUKEMICKYCH BUNEK OVLIVNUJE JEJICH ODPOVED

NA SOUCASNOU TERAPII

Hlozkové K. (1,2), Pecinové A. (4), Pajuelo-Reguera D. (4), Sim&ikova M. (1,2), Alquezar N. (1,2), Zaliové M. (1,2),
Musilova A. (1,2), Mracek T. (4), Trka J. (1,2,3), Starkova J. (1,2)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, 2 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta,
Karlova univerzita, Praha, 3 - Fakultni nemocnice v Motole, Praha, 4 - Fyziologicky tistav Akademie véd Ceské
Republiky, v. v. i., Praha

Uvod: L-asparaginaza (ASN&za) je jednim z kli¢ovych terapeutik vyuZivanych pfi [é&bé akutni lymfoblastické leukémie
(ALL). JiZ drive jsme ukézali, Ze ASNaza zplsobuje metabolické preprogramovani leukemickych bunék. Vztah mezi
ASNé&zou a metabolismem je ale oboustranny, jelikoZ stav bazalniho metabolismu bunék mdze vyznamné ovlivnit
jejich odpovéd na ASNéazu. Z téchto dlivodl jsme se rozhodli studovat vztah mezi metabolickym profilem leukemickych
bunék a jejich citlivosti k ASNéaze.

Metodika: Mira glykolyzy a oxidativni fosforylace (OXPHOS) byla méfena na pfistroji Seahorse Analyzer XFe24 a XFp.
Citlivost k ASNéze a dalsim terapeutikim byla méfena pomoci ¢inidla MTS a/nebo prdtokovou cytometrii zjisténim
absolutniho poctu bunék. Celkem bylo pouzito 19 buné&nych linii (B-ALL, T-ALL, AML a CML) a vzorky primarnich
leukemickych bunék.

Vysledky: Metoda ,hierarchical cluster analysis” rozdélila leukemické linie podle miry glykolyzy a OXPHOS do dvou
skupin dle p&vodu bunék: myeloidni a T-ALL s vy3$3imi hladinami do jednoho klastru a B-ALL, které mély nizsi hladiny,
do druhého. Déle byly identifikovdny metabolické procesy, které korelovaly s citlivosti bunék vic¢i testovanym
cytostatikiim. Vysledky mimo jiné ukézaly, Ze citlivost k ASNaze u ALL koreluje s vy3si aktivitou ATP syntézy
(p = 0,008). Abychom ovéfili tento poznatek, byly leukemické buriky o3etfeny Oligomycinem A, inhibitorem ATP
syntézy. Takto oSetfené buriky (tedy s niZsi aktivitou ATP syntazy) byly méné citlivé k ASNaze oproti neoSetfenym.
Oligomycin ale nemél vliv na citlivost bunék k Vinkristinu a Daunorubicinu.

Mira glykolyzy a OXPHOS byla také mérena u primarnich leukemickych bunék pacientl. Ukézalo se, Ze glykolyza
i OXPHOS je mnohem vyssi u bunék pacientli s AML oproti preB-i T-ALL.

Zaveér: Zjistili jsme, ze leukemické buriky maji (podle svého plvodu) rizny metabolicky profil, coz se pak miZze odrazit
v odpovédi na |é¢bu. Z naSich dat vyplyva, Ze odlisné citlivost k ASNaze mezi preB- a T-ALL Casto pozorovana
u pacientll mlze souviset s rozdilnymi metabolickymi predispozicemi leukemickych bunék. Zdéa se, Ze buriky T-ALL
maji oproti preB-ALL aktivn&jsi dréhu PI3K/AKT, coz naznacluje vy3si glykolytickou aktivitu T-ALL. Korela¢ni analyza dat
ukdzala vztah mezi vysSi aktivitou ATP syntazy a citlivosti bunék k ASNéaze. JelikoZ citlivost bunék k Vinkristinu
a Daunorubicinu neni ovlivnéna bioenergetickym stavem bunék, pfedpoklédame, Ze pravé proto jsou tato terapeutika,
na rozdil od ASNézy, pouZivéna pfi lé¢bé AML i ALL.

Podpora: Podporeno grantem 15-28848A a FN Motol 00064203.
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LOW GRADE GLIOMY, 16- ROCNY SUBOR KDHAO LF UK A DFNSP BRATISLAVA

Hederova S. (1), Mocnd A. (1), Husékova K. (1), Kaiserové E. (1), Makohusové M. (1), Rychly B. (3), JakeSova S. (2),
Kolenova A. (1)

1 - Klinika detskej hematoldgie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava 2 - Rddiologické oddelenie DFNsP Bratislava
3 - Cytopathos spol. s r.o., Bratislava

Uvod: Low grade gliémy (LGG) st naj¢astejsie sa vyskytujlice tumory centralneho nervového systému (CNS) v detskej
populdcii, kde predstavuja 30- 50% novodiagnostikovanych nddorov CNS. Predispozi¢nymi faktormi s hereditarne
fakomato6zy ako neurofibromatéza (NF) 1, 2 a tuberézna skleréza (TS). Priznaky pri LGG mozu byt velmi ré6znorodé
v z4vislosti od lokalizacie tumoru. Najc¢astejSou lokalizaciou je zadnd jama s 20- 25% zastipenim. V 5% je popisovana
primérna spinélna lokalizacia nddorov.

LGG su podfa WHO Kklasifikacie tumory astrocytového, oligodendrogliédineho a zmie$aného glioneuronéineho pévodu
gradu 1 alebo 2. Dva naj¢astejsie histologické typy u deti su pilocytérny (WHO grade 1) a fibrilary difizny (WHO
grade 2) astrocytém.

Metodika: Retrospektivna analyza suboru pacientov s LGG na Klinike detskej hematoldgie a onkoldgie v Bratislave
od 01/2000 do 12/2015. Za 16-ro¢né obdobie bolo zaznamenanych 139 pacientov s LGG, z toho 83 chlapcov
a 56 dievcat. Vek deti pri diagnéze bol od 2 mesiacov do 19 rokov, s medidnom 94,3 mesiacov (7,8 roka).

Vysledky: Naj¢astejsim histologickym typom bol pilocytérny astrocytém (WHO grade 1), v 61 pripadoch. Primérne
odoperovanych bolo 101 pacientov, 73 pacientov bolo nadalej len observovanych, 44 pacientov bolo lie¢enych
chemoterapiou v prvej a dal3ej linii liecby, 22-krdt sme pouZili v lie¢be rédioterapiu. V nasom sibore preziva 94,0%
pacientov, s medidnom sledovania 82,3 mesiacov.

Zavér: Pediatrické LGG predstavuju velmi heterogénnu skupinu tumorov réznych histologickych typov. Operacia je
z&sadnou Castou terapie, s 10-ro¢nym OS pri kompletnej resekcii viac ako 90%. Chemoterapia je rezervovanéa pre
progredujlce alebo rekurentné tumory. Radioterapia moze zlepsit celkové preZivanie, ale pre jej pocetné neziadice
Gcinky je snahou ju odsunut ¢o najneskor, az po 8.- 10.roku Zivota. Nové poznatky o aktivacia RAS/RAF/MEK signélnegj
drahy pri tumorigenéze LGG prindsajl integraciu tychto poznatkov do klasifikdcie, molekuldrnej charakterizacie velkej
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DLOUHE DELECE A NOVE MUTACE U DETi S DIAMONDOVOU-BLACKFANOVOU ANEMII (DBA)

- UPDATE

Volejnikova J. (1,2), Vojta P. (2), Maceckova Z. (2), Koralkové P. (3), Urbankovéa H. (4), Ludikové B. (1,2),

Horvéathova M. (3), Sukova M. (5), Timr P. (6), Hajdich M. (2), Pospisilova D. (1,2)

1 - Détskd klinika LF UP a FN Olomouc; 2 - Ustav molekuldrni a translaéni mediciny, LF UP Olomouc; 3 - Ustav
biologie, LF UP Olomouc; 4 - Hemato-onkologickd klinika LF UP a FN Olomouc; 5 - Klinika détské hematologie

a onkologie 2. LF UK a FN Motol; 6 - Détské oddéleni nemocnice Ceské Budgjovice

Uvod: 50-70% pripad(i Diamondovy-Blackfanovy anémie (DBA) je zplisobeno mutacemi genl pro ribozomalni
proteiny (RP), u zbyvajicich pacient(l z(istévé etiologie neobjasnéna. Nové jsou popisovény vzacné kauzalni aberace
gen( pro extraribozomalni proteiny (GATA1, TSR2, MCM2, FLNB). A7 u 10 % piipad( bez prokdzané mutace genu pro
RP byly nalezeny dlouhé delece zahrnujici néktery gen pro RP.

Metodika: Registr DBA obsahuje 61 pacient(l z CR i SR. Exomovym sekvenovanim (Agilent SureSelect v6 Kit, HiSeq
2500 sequencer, lllumina) a array komparativni genomovou hybridizaci (aCGH SurePrint G3 CGH+SNP microarray,
4x180K, Agilent) byli vySetfeni pacienti bez dosud prokézané mutace RP. Nalezené mutace byly potvrzeny Sangerovym
sekvenovanim na Grovni gDNA i cDNA a jejich funkZni vliv studovan na buné&ném modelu.

Vysledky: U 4 pacientd s DBA byly nalezeny dosud nepopsané mutace:

1) U 10-leté divky s rdstovou i vyvojovou retardaci, cetnymi pfidatnymi anoméliemi (hypertelorismus, gotické patro,
nizce posazené boltce, trifalangeélni palce) a zvysenou aktivitou erytrocytarni adenosin-deaminézy (eADA) je pfitomna
rozsahla delece oblasti 1p36 - arr[hg19] 1p36.12p36.11(22308520_24074348)x1 zahrnujici gen RPL11. Deplece
RPL11 v buné¢ném modelu vedla ke zpomaleni proteosyntézy a bunécného cyklu a k naruseni morfologie nukleold.
2) U 4leté divky se zvislosti na transfizich byla nalezena dlouhd delece oblasti 3g29 - arr[hg38]
3g29(194309533_197837049)x1 zahrnujici gen pro RPL35a. Dité mé normalni riistovou kivku, ale lehkou mentalni
retardaci a defekt srde¢niho septa.

3) 4,5-lety chlapec se zavislosti na transflzich, pretizenim Zelezem a hepatopati md mutaci RPS19
hg38[19:41869031_C>T], RPS19 p.A58V. Otec pacienta se stejnou mutaci byl v détstvi [éCen transfizemi pro
hypoplazii erytropoezy, v sou¢asnosti ma normalni parametry krevniho obrazu, ale lehce zvySenou hladinu eADA.

4) 3-ety chlapec s normalnim fenotypem nese mutaci hg38[19:41860841_A>T] v genu RPS19 vedouci
k pred¢asnému stop kodonu K23Stop.

Zavér: \/ySetreni aCGH je zasadni pro detekci rozsahlejsich chromozomovych aberaci nezachycenych sekvenovanim.
Delece RPL35A jsou vzacné (dosud pouze 7 publikovanych pfipad). Asociaci dlouhych deleci s rlistovou retardaci
jsme potvrdili pouze v pfipadé RPL11. Rozdilny fenotyp u jednotlivych ¢len(l rodiny s identickou aberaci RPS19 je
pravdépodobné ovlivnén epigenetickymi faktory, podobny jev jsme jiz pozorovali u mutace RPS7.

Podpora: AZV 16-32105A, NPU LO 1304, GA15-13732S
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PRECISION PEDIATRIC ONCOLOGY AND N OF ONE TRIALS IN PEDIATRIC ONCOLOGY. THE
WAY FORWARD?

Stérba J. (1,2,3), Valik D. (3), Kyr M. (1,2), Melicharkova K. (1,2,3), Zapletalova D. (1,2,3)

1- Klinika détské onkologie FN Brnol a LF MU Brno, 2- ICRC FN U sv. Anny Brno, 3- RECAMO MOU Brno

Uvod: Oncology is at the forefront of implementing precision medicine, because cancer is a genomic disease.
Advances in our understanding of aberrant molecular pathways implicated in tumorigenesis together with increasing
availability of new agents drive recent demand to use such possibilities in pediatric oncology as well. Innovations in
personalized medicine (including genomics and immunotherapy) have already bestowed the gift of time to many
children with cancer; however, this approach is still much more common in adult diseases like melanoma and lung ca
Metodika: The most common approach so far is based on effort to find common feature between patients/e.g. type
of cancer or type of molecular aberration/ and place all patients on the same drug. Thus, large numbers of patients are
usually not selected by molecular characteristics,/or characteristics with enough deep granularity/ thus with lower
chance of demonstrating effect since many trial participants do not have the molecular defect targeted. This leads to
post-trial analyses, in order to identify factors that cause some patients are responding. E.g. Erbitux (cetuximab)
improves the survival of people with colorectal cancer with mutated EGFR gene but not a mutated KRAS gene. Such
approach to discovery is inefficient at best.

Vysledky: Conventional phase lll trials involve hundreds to thousands of people. The intervention tested is often given
at random to one group while the other receives the standard treatment. In such situation, the winner is not the better
drug, but the drug, targeting more prevalent target. As scant data are collected on important factors such as germline
and somatic genetics, the results of these trials often indicate just the need for new validating studies. Contemporary
oncology is facing about 1000 new anticancer drugs in pipelines. Even if we consider only 300 active drugs available
in pediatric oncology today, number of 2 drugs combinations is about 45 000, and number of 3 drug combinations is
over 4 million. It is impossible to expect that enough phase I-ll data could be generated here. Thus, rule of thumb rather
should be used for safe combinations.

Zavér: Current standard phase |-V approach cannot address precision oncology approach when the treatment is
determined by key molecular hubs that must be targeted. The treatment is offered only to patients with such hubs
identified and such patients have the biggest potential to response. N of one trial approach should be considered for
children as well.
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VYZNAM FUNKCNIHO OVEROVANI KAUZALITY NOVYCH GENOVYCH VARIANT NALEZENYCH
POMOCI NGS

Kanderova V. (1), Svatori M. (1), Fejtkové M. (1), Skvarové-Kramarzova K. (1), HloZkova K. (1), Pelak O. (1),
Zimmermannova O. (1), Grombifikova H. (2), Bloomfield M. (3), Klocperk A. (3), Zentsova I. (3), Parackovéa Z. (3),
Smigek P. (1), Sukova M. (1), Prilhové S. (4), Hrugak O. (1), Freiberger T. (2), Sediva A. (3), Frofikova E. (1), Kalina T. (1)
1 - KDHO, CLIP 2.LF UK a FN Motol, Praha 2 — Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie, Brno 3 — Ustav
imunologie, 2.LF UK a FN Motol, Praha 4 — Pediatrickd klinika, 2.LF UK a FN Motol, Praha

Uvod: Sekvenovani nové generace (NGS) se v soucasné dobé& stava hlavni diagnostickou metodou geneticky
podminénych onemocnéni. Jejim nejvétsim omezenim je v3ak interpretace ziskanych dat. VétSina z nové nalézanych
DNAaberaci zatim nebyla popsana, biologicky dopad kaZzdé nové genové varianty proto musi byt pfesné charakterizovén
sérii funk¢nich testd.

Metodika: Pomoci NGS jsme objevili nové varianty v genech pro buné¢né receptory (CTLA4, TLR8) nebo pro
intraceluldrni signaliza¢ni molekuly (STAT1, STAT3, CASP8). Po stimulaci bunék periferni krve pacientd sledujeme
bunécné funkce kontrolované mutovanym genem, analyzujeme pfitomnost mRNA a proteinu pFepisovanych
z mutovaného genu, jejich vlastnosti, zapojeni v intra- a extra-celuldrni signalizaci, v produkci cytokin( aj.

Vysledky: U 4 pacientl s heterozygotni mutaci CTLA4 jsme 16h aktiva¢nim testem zjistili snizenou expresi CTLA4
na T-regula¢nich burikach. Snizené exprese této dllezité inhibicni molekuly se m(iZe projevit jako Evans(v syndrom
(autoimunitni hemolytickd anémie a imunitni trombocytopenie) spolu s dalSimi autoimunitnimi symptomy (napf.
diabetes mellitus 1. typu). U 2 pacient( jsme pomoci tzv. single-cell phospho-flow prokézali hyperaktivaéni, tzv. gain-
of-function (GOF) charakteristiku heterozygotni mutace v signaliza¢ni molekule STAT3. Hyperaktivace STAT3
zpUsobuje inhibici intracelulérni signalizace JAK-STATS a pravdépodobné i inhibici signaliza¢ni dréhy pro rlistovy faktor
IGF-I. Podobnym aktivacnim testem jsme u pacienta s chronickou mukokutanni kandidézou potvrdili GOF mutaci
STAT1. Na zékladé ziskanych dat byla u pacienta schvélena terapie ruxolitinibem (inhibitor JAK-STAT), jejiz ucinky
monitorujeme. U pacienta s homozygotni mutaci CASP8 jsme zavedli funkéni testy apoptézy a potvrdili jimi tzv. loss-
of-function (LOF) charakteristiku, tedy ztratu funkce mutované kaspdzy 8. ProtoZze je kaspdza 8 zucastnéna
v apoptotické (snizeni Fas-indukované apoptézy) i v ne-apoptotické bunécné signalizaci (sniZzeni signalizace NFkB),
projevuje se nova mutace nejen lymfoproliferaci (podobné jako ALPS), ale také imunodeficienci s projevy neprospivani.
U 2 bratrd s autoimunitni hemolytickou anémii probihaji funkéni testy objasriujici charakter hemizygotni mutace
v Toll-like receptoru 8 (aktivita NFkB, produkce IL-1b, aj.) .

Zavér: Soucinnost NGS, rozsifené imunofenotypizace a funkénich testll je nezbytné pro objasnéni kauzality nové
nalézanych genovych variant i pfi rozhodovani o cilené terapii.

Podpora: 15-28541A,15-30626A,17-04941Y,P302/12/G101,204012
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VYUZITI GENOVE EDITACE PRO VALIDACI KAUZALNICH MUTACI U PACIENTU

S HEMATOLOGICKYMI ONEMOCNENIMI

Skvarové Kramarzové K. (1, 2, 3), Svatori M. (1, 2), Bakardjieva-Mihaylova V. (1, 2, 3), Sldmovéa M. (1, 2, 3),

Kanderova V. (1, 2), Smisek P. (2, 4), Stary J. (2, 4), Trka J. (1, 2, 4), Fronikova E. (1, 2, 4)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, 2 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta,
Univerzita Karlova, Praha, 3 - KarmaVie Gene Editing Group, 4 - Fakultni nemocnice v Motole, Praha

Uvod: Metody masivné-paralelniho sekvenovani umoZiiuiji identifikovat varianty ve viech genech kédujicich proteiny &i
funkéni RNA. Zejména u onemocnéni s nejasnou etiologii mohou takto identifikované aberace poslouZit k navrzeni
cilené terapie. Kauzalni charakter aberaci je v8ak nutné vzdy experimentéiné oveérit.

Genova editace predstavuje atraktivni technologii pro validaci nalezenych aberaci a to i v€etné tzv. inaktivujicich
mutaci, které byly doposud pouZzivanymi metodami obtizné prokazatelné. Pomoci mistné-specifickych nukledz
a donoru obsahujiciho Usek pacientovy DNA Ize pfimo do oblasti konkrétniho genu v modelovych bunénych liniich
vnést danou mutaci. K ovéreni vlivu aberace na funkci genu tak dochézi pfi zachovani endogenni regulace exprese
i vSech néslednych tGprav mRNA/proteinu.

Metodika: Jako modelovy pripad byl vybrén pacient s atypickou anémii, u néhoz byla nalezena bialelickd delece
€.634_636delTTC v genu pro foldtovy transporter (SLC19A1), a u néhoz byla prokdzdna souvislost pribéhu
onemocnéni s mnozstvim kyseliny listové prijaté v potravé. Plazmid obsahujici nukledzu CRISPR-Cas9 specifickou pro
pacientovu mutaci byl vytvofen pomoci PCR a klonovacich technik. Donor nesouci mutovany lokus byl navrzen
ve formé kratké ssDNA (120 bp). Funkce foldtového transportéru byla testovédna pomoci proliferacniho testu wild
type/editované modelové linie K562 po kultivaci s metotrexatem (MTX, strukturdlni analog kyseliny listové).
Vysledky: Pomoci Surveyor Nuclease Assay jsme potvrdili i¢innost ndmi navrzené nukledzy CRISPR-Cas9 Stépici
DNA cca 10 bp downstream od ¢.634_636TTC a spolu s donorem ji elektroporaci vlozili do buné¢né linie K562.
Tzv. ,single-cell” sortovanim jsme z té&chto bunék ziskali monoklonalni populace a pomoci PCR a sekvenovani
identifikovali klony s ¢.634_636delTTC v homozygotnim stavu (SLC19A1mut/mut). Podobnym zplisobem jsme také
vytvofili buriky s plnym knock-outem genu SLC19A1 (SLC19A1-/-). Prolifera¢ni test takto vytvofenych buné&nych linif
prokazal snizenou citlivost folatového transporteru SLC19AImut/mut k MTX oproti wild type formé SLC19A1
(IC50=0,43 pM vs 0,04 uM). Ve srovnani se SLC19A1-/- IC50=2,85 pM) viak byla citlivost SLC19A1mut/mut k MTX
vyrazné vyssi, coz poukazuje na ¢astecné, ne vSak pIné inaktivacni charakter pacientovy mutace.

Zavér: Pomoci genové editace jsme vytvorili modelovou buné¢nou linii s genotypem SLC19ATmut/mut. Prokéazali
jsme vliv mutace ¢.634_636delTTC na sniZzenou funkci folatového transportéru odpovédnou za klinicky projev
onemocnéni pacienta.

Podpora: GACR 17-04941Y
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MUTACE SAMD9/SAMDSL V KONTEXTU SYNDROMU PREDISPOZICE K MYELOIDNIM
MALIGNITAM

Sukova M. (1), Keslova P. (1),Frorfikova E. (2), Wlodarski M. (3), Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2.LF UK a FN Motol, Praha 2 - Childhood Leukemia Prague, 2.LF UK

a FN Motol, Praha 3 - Laboratory Molecular Diagnostics EWOG-MDS Study Center, Universitats Klinikum Freiburg
Uvod: Myelodysplasticky syndrom (MDS) je vzacné klonalni onemocnéni krvetvorby, u déti charakterizované
hypoplastickou dfeni (refrakterni cytopenie - RCC) a/nebo asociaci s aberacemi 7.chromozomu. PFi manifestaci
v raném véku, famildrnim vyskytu nebo syndromickém obrazu je predpoklad vzniku MDS v terénu genetické
predispozice nasnadé. Kromé klasickych syndrom( genomové nestability (Fanconi anemie a dalsi vrozend selhani
kostni drené, M. Down a Li-Fraumeni syndrom) byla v poslednich letech identifikovédna fada onemocnéni s predispozici
k myeloidnim malignitédm, jejichz podkladem jsou zarode¢né mutace gen( Gcastnicich se v procesech DNA repair,
stability telomer a ribozomd, transkrip&nich faktor( a liniové diferenciace. Syndrom familidrni MDS/AML je nej¢astéji
asociovan s mutacemi transkripcnich faktorl GATA2 (7% primérnich MDS a 37% MDS spojenych s monosomii 7:
Wlodarski, Blood, 2016), CEBPA a RUNX1. GerminéIni mutace genu SAMD9/SAMDOL (sterile a motif domain-
containing protein 9) byly recentné& popsény jako podklad syndrom& endokrinopatie asociované se zvysenym vyskytem
myeloidnich malignit — Ataxia-pancytopenia a MIRAGE (myelodsyplézie, infekce, porucha rdistu, adrendlni hypoplazie,
abnormity genitélu a enteropatie) (Narumi,NatGenet,2016).

vyzkumného projektu EWOG-MDS aktualné probiha retrospektivni skrining na pfitomnost mutaci SAMDS/SAMDSL
ve skupiné geneticky nezarazenych syndromickych selhdni kostni dfené a MDS s -7/-7q.

Vysledky: Celkem u péti z 22 pacientl z Ceské republiky byla nalezena suspektni patogenni varianta v genu SAMDS/
SAMDOL. Fenotypicka korelace neni jednoznacna: urcita stigmatizace nebo porucha rlistu byla patnd u Ctyr pacientd,
enteropatie a adrenélini insuficience u jednoho. MDS se manifestoval ve véku 2-36 mésicl, (3x RCC, 1x RAEB,
1x selhani dfené), pouze ve dvou piipadech bylo onemocnéni spojeno s monosomii 7. Ctyfi z péti pacient( Ziji, tfi
po alogenni SCT, jedna po neulspé&sné imunosupresivni 1éCb&. Absence kompletniho syndromického obrazu je
pravdépodobné zplsobena variabilnim fenotypem a netplnou penetranci SAMDO deficitu pfi rliznych typech mutaci.
Zavér: Germinalni mutace SAMDO je jednou z moznych pfi¢in syndromického MDS, nutno o ni uvazovat u GATA2
negativnich zejména pfi asociaci s monosomii 7, endokrinopatii, enteropatii nebo poruchou rlstu. Prevalence
a klinickd signifikance mutaci SAMD9/SAMDOL u primarniho MDS bude ovéFena prospektivni analyzou v registru
EWOG-MDS.

Podpora: MZ-CR-RVO FN v Motole 00064203
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REFRAKTERNI HISTIOCYTOZA Z LANGERHANSOVYCH BUNEK, DVE KAZUISTIKY LECBY
POMOCI INHIBITORU BRAF

Svojgr K (1)., Kolenova A. (4), Hordkové J. (4), Svec P. (4), Krskova L. (2), Kalinova M. (2), Keslova P. (1), Riha P. (1),
Carolina H. (5), Stary J. (1),

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2 — Ustav patologie a molekuldrni mediciny, 3 —Klinika zobrazovacich
metod, Fakultni nemocnice v Motole a 2. L ékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Ceskd republika, 4- Klinika detskej
hematoldégie a onkolégie, DFNsP a LF UK, Bratislava Slovenskd republika, 5- CCRI a St. Anna Kinderspital, Vieder;,
Rakusko

Uvod: Histiocytéza z Langerhansovych bunék (LCH) je vzécné klonalni onemocnéni charakterizované akumulaci
aberantnich dendritickych bunék. Préibéh LCH je variabilni, od sponténni regrese po priabéh vyzadujici intenzivni 1é¢bu,
nékdy v€etné alogenni transplantace kostni diené. V LCH je patognomicky aberantné aktivovana MAPK signaliza¢ni
dréha vedouci k hyperfosforylaci ERK, kterou je mozno terapeuticky ovlivnit pomoci BRAF inhibitor( (BRAFi).
Metodika: Prezentujeme 2 kazuistiky pacient LCH Ié¢enych pomoci BRAFi.

Vysledky: Kazuistika 1.: 15 mési¢ni batole s MS-LCH vstupné s postizenim k(ze, sliznic, skeletu a kostni diené (KD).
Dobré odpovéd na Ié¢bu podle protokolu LCH-IIl. Na udrzovaci Ié¢bé reaktivace LCH, terapie byla zménéna na protokol
LCH-S-98. V prlibéhu lé¢by progrese onemocnéni v KD a nové i v jatrech a sleziné. Z dlivodu tézkého stavu byla
zahdjena |é¢bé BRAFI, vemurafenib (VEM), s velmi rychlou klinickou odpovédi a zlepSeni stavu ditéte. Po 8 mésicich
BRAFi byl VEM vysazen, do jednoho tydne reaktivace LCH. Po celou dobu lé¢by VEM, byla v periferni krvi (PK)
detekovéna pfitomnost BRAF pozitivni volna cirkulujici DNA (BRAF+ fcDNA). VEM byl navrédcen opét s rychlou
odpovédi, dité bylo indikovano k TKD. Pacient je nyni Den 305 po TKD, VEM byl vysazen D 29, je bez zndmek LCH,
pretrvavéa

smiSeny chimérismus a pozitivita BRAF+ fcDNA.

Kazuistika 2.: 12 mési¢ni batole s MS-LCH, vstupné postiZeni kliZe, sliznic, jater a sleziny. Lé¢ba byla zahdjena podle
protokolu LCH-IV. V priibéhu indukéni terapie progrese onemocnéni v jatrech, sleziné a nové i postizeni KD. Terapie
byla zménéna na BRAFi VEM s velmi rychlou klinickou odpovédi. Za 3 mésice bylo nutno dvojnasobit davku VEM pro
reaktivaci LCH. Pacient byl indikovén k TKD, krétce pred transplantaci dalsi reaktivace LCH. Den 100 po TKD byl VEM
vysazen, do 5 dn( reaktivace, pro smiSeny chimerismus podéna 2x infuse darcovskych lymfocyt(, BRAFi byl zménén
na dabrafenib, opét dobré odpovéd. Pacient mé po celou dobu onemocnéniv PK detekovatelnou BRAF+ fcDNA. Nyni
je 150 dni po TKD, klinicky bez projev( LCH.

Toxicita BRAFi: makulopapul&rni exantém.

Zaveér: Ve 2 kazuistik&ch prezentujeme velmidobrou odpovédrizikové LCH na lé¢bu BRAFi, kterd ovsem pravdépodobné
vede pouze k potlaceni klinickych projevl LCH, ne k vylécent.
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RECIDIVUJICI ANAPLASTICKY VELKOBUNECNY LYMFOM - KAZUISTIKA

Riha P. (1), Kabi¢kova E. (1), Kalinova M. (2), Formankova R. (1), Keslova P. (1), Svojgr K. (1), Sedlagek P. (1)

a Stary J. (1)

1- Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a 2. LF UK, Praha, 2- Ustav patologie a molekuldrni mediciny

2. LF UK Praha a FN v Motole

Uvod: Anaplasticky velkobuné&&ny lymfom (ALCL) je heterogenni onemocnéni patfici do skupiny non-hodgkinskych
lymfom@ (NHL). V détském véku predstavuje ALCL 10-20% vsech NHL, vétSina pripadl je ALK protein (anaplastic
lymphoma kinase) pozitivnich. ALK protein patii do skupiny receptor( s tyrozinkindzovou aktivitou kontrolujici procesy
buné¢ného ristu, déleni a diferenciace. K patologické aktivaci genu ALK dochdzi v dlsledku fuze s nékolika
translokacnimi partnery, nej¢astéji genem pro nukleofosmin (NPM) provazejici translokaci (2;5).

Metodika: Predkldddme kazuistiku pacienta s ALK+ ALCL diagnostikovanym ve tfech letech véku. Terapie podle
protokolu ALCL 99 vedla k dosaZeni remise nemoci. Dobra odpovéd na Ié¢bu hodnocenéa podle standardnich kritérif
byla provézena pouze C&steCnym poklesem minimalini rezidudini nemoci (MRN) monitorované pomoci exprese
translokované ¢asti genu ALK v krvi.

Casné (1 mésic) po ukon&eni protokolarni 1é¢by (6 blokl intenzivni chemoterapie) nasledoval relaps nemoci, opé&t
s dobrou odpoveédi na chemoterapii (CC blok, VBL). Pacient byl indikovén k alogenni transplantaci kostni dfené (HSCT)
od nepfibuzného darce, kterou podstoupil ve stadiu remise nemoci 2,5 mésice od stanoveni diagndzy relapsu. Pred
transplantaci pretrvévé vysoké hodnota MRN.

Vysledky: V potransplanta¢nim obdobi dochdzi k prechodné negativité MRN nésledované detekci nizké pozitivity
v krvi a diagnézou 2. relapsu nemoci s vysokou hodnotou exprese ALK genu v kostni deni 100 dnd po HSCT. Byla
zahdjena cilend terapie ALK inhibitorem crizotinibem a urychleno vysazeniimunosupresivni [é¢by. Remise nemoci byla
tentokrat provézena negativitou molekularnich marker@. Negativniho nélezu v kostni dfeni bylo dosaZeno v prvnim
vySetreni provedeném 18 dnli od zahdjeni terapie a negativita MRN pretrvévala ve vétsiné dalsich vySetreni. Lécba
crizotinibem byla ukonéena po 3,5 mésicich pro komplikace souvisejici s jeho podavani (nechutenstvi, prijmy,
neutropenie, sepse). Tri mésice po ukonceni cilené 1é¢by z{stava pacient bez klinickych zndmek nemoci s pretrvévajici
negativni MRN.

Zavér: Uvedend kazuistika demonstruje moznosti a Uskali terapeutickych rozhodnuti v 1é¢bé recidivujiciho ALCL.
Nemoci charakterizované zachovanou inicidlni senzitivitou k cytostatické |é¢bé& imunogennim potencidlem
i dostupnosti pripravk( cilené terapie.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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EFEKTIVITA METRONOMICKE LECBY NEUROBLASTOMU

Mazének P, Merta T. (1,2), Sterba J. (1,2)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - Lékarskd fakulta Masarykovy Univerzita Brno

Uvod: Neuroblastom je jeden z nejagresivné&jsich nadortl détského v&ku. Standardnimi lé&ebnymi postupy, zaloZzenymi
na principech

Metodika: Pacieti KDO |é¢ebni v letech 2012-2017 pro refrakterni nebo relabovany neuroblastom vysokého rizika.
Lécba byla podavéna dle protokolu METRO 2012 (metronomické schéma Ié¢by kombinujici celecoxib,
cyclophosphamide, vinblastine, etoposide a propranolol). Byl hodnocen vliv metronomie na preZiti pacient( a toxicky
profil metronomické lé¢by.

Vysledky: Celkem bylo v Brné lé¢eno protokolem METRO od roku 2012 do roku 2017 osm pacientd (4 chlapci
a 4 divky). U v8ech se jednalo o onemocnéni neuroblastomem 4. klinického stadia, s dosazenou maximalné parcialni
remisi po ukonceniindukéni lécby. U 4 pacient( byla [é¢ba podavana ve snaze ovlivnit refrakterni onemocnéni, u 4 déti
pak jako Iéc¢ba pri relapsu onemocnéni. Lécebnd odpovéd: 1x dosazeno kompletni remise onemocnéni (NOD - no
evidence of diseae), 6x dlouhodobé stabilizace nemoci (AWD - alive with disease), 1x umrti na sekundérni malignitu.
Primérné OS naSeho souboru 53mésicl, EFS 15,5mésice. Z hlediska toxicity je lé¢ba bezpec¢nd, v prabéhu
sledovaného obdobi nedoslo k Zadné toxické smrti, toxicita byla prevézné hematologickd a nejintenzivnéjsi na pocatku
|écby. Infekce grade 3 byla zaznamendéna pouze jedenkrét (herpes simplex vyZadujici systémovou terapii), febrilni
neutropenie se nevyskytla.

Zavér: Lécba dle protokolu METRO 2012 je velmi bezpe¢na a dobre tolerovand, umoznuje stabilizaci choroby
u relabovaného nebo refrakterniho neuroblastomu, v ojedinélych pripadech i dlouhodobé vylécenti.
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MOZNOSTI CILENE LECBY GLIOMU NiZKEHO STUPNE MALIGNITY

Sumerauer D. (1), Bosanské P. (1), Cyprovéa S. (1); Kyncl M. (2), Krskova L. (3), Zdmecnik J. (3), Kabickova E. (1.),
Pernikova I. (4.), Z&potocky M. (1,5), Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha, 2 - Klinika zobrazovacich metod, FN Motol, Praha, 3 -
Ustav patologie a molekuldrni mediciny, FN Motol, Praha, 4 - Klinika détské neurologie, FN Motol, Praha, 5 - Hospital
for SickKids, Toronto

Uvod: Gliomy nizkého stupn& malignity (low-grade gliomy, LGG) jsou nej¢ast&jsi mozkové nadory u déti a dospivajicich.
Jednd se o heterogenni skupinu nddord, kteréd je charakterizovdna zménami drahy Ras / MAPK. A¢koli je ¢ast pacient(
s priznivé lokalizovanym LGG vylécena kompletni resekci nddoru, u vétsiny déti s chirurgicky nefeSitelnym gliomem se
setkdvédme s jeho opakovanou progresi, vyzaduijici ke stabilizaci rlistu nddorového onemocnéni pouZiti ¢asto i nékolika
linii protinddorové [é¢by. Pacienti s nepfiznivé lokalizovanym né&dorem, Casto opakované progredujicim, jsou tak
v riziku zdvaznych pozdnich nasledkl, napf. neurologickych, endokrinologickych, metabolickych, oftalmologickych
a jinych.

Metodika: S poznanim molekuldrné genetickych alteraci low grade gliom& jsme dostali moznost vyuzit v terapii
nékteré z inhibitorll Ras/MAPK dréhy. Ve sdéleni predkldddme zkuSenosti s cilenou lé¢bou u 6 pacientl s nové
diagnostikovanym nebo recidivujicim LGG, é¢enych BRAF inhibitorem (dabrafenib) nebo MEK inhibitorem (trametinib),
podle molekularni zmény zjisténé v nddorové tkani, pripadné pfi zndmé genetické predispozici (NF-1. typu).
Vysledky: Celkem 4 pacienty s prokdzanou aktivac¢ni mutaci genu BRAF VEOOE |é¢ime dabrafenibem, dva s nové
diagnostikovanym LGG (gliom zrakové dréhy- OPG, gangliogliom kmene), dva s progresi LGG (OPG, PXA gr. 2)
po predchozi terapii. U viech pacientl jsme doséhli vyznamné a navic velmi rychlé radiologické odpovédi a klinického
zlep3eni, terapie je pfitom pacienty velmi dobre tolerovana.

U dvou pacient( s opakovanou progresi LGG jsme zahéjili terapii MEK inhibitorem na zékladé zjisténé flize KIAA1549/
BRAF v nadoru v 1. pfipadé a pfi neurofibromatéze 1. typu v 2. piipadé. U obou pacient( se rlist nddoru stabilizoval,
u pacientky s NF-1. typu jsme doséhli i radiologické odpovédi. U stejné pacientky jsme také pozorovali vyraznéjsi
toxicitu, a to kozni, postupné gr. 2/3, vyzadujici Gpravu davkovani trametinibu.

Zavér: Pouziti cilené terapie inhibitory BRAF a MEK rozsiruje terapeutické moznosti u pacientl s progresi LGG. U nové
diagnostikovanych pacient( s prok&zanou aktivacni mutaci BRAF V60OE v nadoru nelze pominout rychlost a rozsah
lé¢ebné odpovédi na dabrafenib. Casné nasazeni terapie, v 1. linii 16¢by, mGZe zlepsit Sance pacientl v prevenci
funk&niho poskozeni, napriklad zachrany zraku v pripadé OPG.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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LECBA REFRAKTERNICH/REKURENTNICH EPENDYMOMU: KLINICKY PROSPECH

Z PERSONALIZACE TERAPIE NA PODKLADE BIOLOGICKEHO PROFILU ONEMOCNENI
Vejmélkové K. (1,2), Pavelka Z. (1), Martin¢ekova A. (1), Melicharkova K. (1,2), Jezova M. (3), Veselska R. (1,2,4),
Zitterbart K. (1,5), Kfen L. (3), Lipina R. (6), Smr¢ka M. (7), Slaby O. (8), Stérba J. (1,2,5)

1 - Klinika détské onkologie LF MU a FN Brno, 2 - Laboratorni translacni vyzkum v onkologii, Mezindrodni centrum
klinického vyzkumu Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné (FNUSA-ICRC), 3 - Ustav patologie LF MU a FN Brno, 4

- LaboratoF nddorové biologie, Ustav experimentdini biologie PFF MU, 5 - Regiondini centrum aplikované

a molekuldrni onkologie (RECAMO), Masarykdv onkologicky ustav, Brno, 6 - Neurochirurgickd klinika FN Ostrava,

7 - Neurochirurgickd klinika LF MU a FN Brno, 8 - Molekuldrni onkologie Il - solidni nddory, CEITEC — Stredoevropsky
technologicky institut, MU Brno

Uvod: Pacienti s refrakternimi/relabovanymi ependymomy maji velmi &patnou prognézu. Nové lécebné postupy
zohledriuji molekuldrni podtyp onemocnéni a individudlni biologicky profil. V tomto sdéleni prezentujeme tfi kazuistiky
pacientll s progredujicimi nebo relabujicimi anaplastickymi ependymomy, ktefi byli zprvu nelspésné léceni
standardnimi metodami a u nichZz nasledné kombinovand experimentélni personalizovand terapie zahrnujici
hypometylacni agens (azacitidine, Vidaza) vedla ke klinickému prospéchu.

Metodika: Mutacni analyza naddorového genomu (NGS), transkripéni profilovéni, array-CGH, imunohistochemické
vySetieni nddorového mikroprostreni, vysetreni fosforylace receptorovych kindz a MAP-kindz, molecular tumor board,
biomarker-driven lé¢ba

Vysledky: Prezentovény jsou kazuistiky t¥f pacientl. Pro Gcely abstraktu je detailné ilustrativné popsén pacient
s anaplastickym ependymomem zadni jamy lebni, ktery byl Ié¢en dvoudobou subtotéini resekci s reziduélnim nddorem
17x14mm. Déle byla lé¢ba vedena dle protokolu COG ACNS0831, na konvencni chemoterapii vsak zahy doslo
k progresi rezidua tumoru (EFS1=3 meésice), dalsi resekeni vykon nebyl v tu chvili neurochirurgem indikovan. Byla
provedena kurativni radioterapie (s boostem na reziduum do celkem 59,4 Gy) s efektem stabilizace nemoci (SD),
avsak dle funkéniho vySetfeni (FLT-PET) je reziduum metabolicky avidni a nésledné velikostné progreduje
(EFS2= 9 meésicll). Na zékladé provenych biologickych vySetfeni nddorové tk&né jde o posterior fossa A (PFA)
ependymom, u néhoZ dileZitou roli hraji epigenetické zmény. Sekvenovéni (NGS) navic prokazuje u chlapce
heterozygotni germinaini mutaci genu RECQL4 (helikdzova funkce) a nékolik variant genu KMT2C, coZz rovnéz
podporuje racionalitu navrzené epigenetické terapie. U pacienta byla zahéjena kombinovana experimentélini 1é¢ba
azacitidine (Vidaza), nivolumab, valprodt a paclitaxel. Na této terapii byl tumor bez progrese 1,5 roku
(EFS3=19 mésicl). Poté dochazi k pomalé progresi rezidua a je proto indikovéna re-operace (parcialni resekce) a re-
iradiace (5x4 Gy). VySetfeni nddorového materidlu z re-operace ukazuje nové somatickou mutaci c1562G>A genu
EGFR v né&dorové tkani. Na zékladé mezioborového indika¢niho koncensu Uprava individualizované |écby
na kombinovanou terapii cetuximabem, metforminem, celecoxibem, vinblastinem a azacitidine. Nyni, 3,2 roku
po diagnéze, mé pacient dobrou kvalitou zZivota, sporny rezidudini nélez na MR zobrazeni a negativitu vySetreni
FDG-PET i FLT-PET. Pacienti ¢.2 a ¢.3 s progredujicim/refrakternim ependymomem rovnéz dosahuji klinicky benefit
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z re-operaci, opakovanych molekulédrné genetickych vySetfeninadoru a biomarker-driven 1é¢by zahrnujici hypometylacni
agens (azacitidine, valproat).

Zaveér: U progredujicich/refrakternich ependymom( je benefitem pro pacienta lé¢ebny piistup akcentujici opakované
resekce a re-iradiaci, opakované molekuldrné genetické vySetieni nddoru a biomarker-driven individualizovanou
terapii, u pfipadd s epigenetickym pozadim (PFA) zahrnujici hypometylacni agens (azacitidine, valproét).

Podpora: Granty 16-34083A, 16-33209A (MZ CR), NPS Il - LQ1605, MEYS-NPS | - LO1413 (MSMT CR)
a MUNI/A/1332/2016 (MU)
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SEVERE ADVERSE EVENTS IN PATIENT WITH T-ALL

Fillové H. (1), Bubanska E. (1), Bician P. (1), Plegko M. (1), Tren¢anové Z. (1), Sprlék M. (1)

1 - Clinic of Pediatric Oncology and Hematology, University Children’s Hospital, Banska Bystrica

Uvod: Background: Leukemia treatment has a lot of complications associated with malignity, toxicity of the treatment,
as well as the occurrence of many bacterial, viral and fungal infections. Our aim is to highlight the variability of serious
adverse effects of treatment in a single patient.

Metodika: Methods: In our paper we present a case of 7 year old patient with T-ALL, hyperleukocytosis and mediastinal
mass, who was admitted to the PICU in critical clinical condition.

Vysledky: Results: Oncology treatment was urgently initiated, after he was diagnosed with ALL, with improvement of
his clinical state. There was impossibility of insertion of central catheter into the great vessels of the chest, therefore
central line was implanted to the v. femoralis. However he developed thrombosis in this vein with progression of
thrombus to the v. lliaca communis dextra. Patient received anticoagulants and local thrombolytic therapy.
Subsequently he developed an active CMV infection and he was treated with antiviral therapy; his clinical state was
complicated with development of capillary leak syndrome. For probable invasive fungal infection, according to high
resolution computer tomography, he was treated with voriconazole. But in critical state of capillary leak syndrome he
reached toxic levels of voriconazole with transient unconsciousness, and improvement after discontinuation of
trerapy. After contact with his visitors, the boy was infected with hepatitis A which required further treatment
discontinuation. After re-start of therapy by administrating high dose methotrexate he developed severe toxic
mucositis, treated with aggressive antiinfective treatment and administration of granulocyte concentrates at the time
of agranulocytosis, in combination with opioid analgesics. At this time the patient is stabilized and continues his
treatment.

Zavér: Conclusion: ALL treatment outcome depends not only on achieving and maintaining remission of the underlying
disease, but also on management, treatment and prophylaxis of many toxic, metabolic and infectious complications
after high dose combination chemotherapy.
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DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA PREDLZENEJ HODNOTY APTT Z POHLADU KLINIKA

Bubanské E. (1), Batorové A. (2), Fillova H. (1)

1 - Klinika pediatrickej onkolégie a hematolégie SZU v DFNsP Banskd Bystrica 2 - Ndrodné hemofilické centrum

a Klinika hematoldgie a transfuziolégie LFUK, SZU a Univerzitnd nemocnica, Bratislava

Uvod: Hematol6g sa vo svoje praxi stretdva opakovane s problémom prediZenej hodnoty aPTT — izolovanej alebo
v kombinécii s patolégiou v dalgich skriningovych hemokoagula&nych testoch. Okrem zistenia pri¢iny predfZenia testu
je podstatné, ¢i tato patologickd hodnota je z klinického pohlfadu vyznamné a ¢&i porucha, ktord je jeho pricinou,
ohrozuje jej nositela krvacanim a v pripade opera¢ného vykonu vyzaduije, resp. nevyzaduje hematologicku pripravku.
Metodika: Volba jednotlivych testov pri diferenciélnej diagnostike predizenej hodnoty aPTT zavisi od ziskania cielenych
anamnestickych Gdajov, pritomnosti zndmok krvécania a komorbidity pacienta. Rodinnd anamnéza: pritomnost
zndmeho krvacavého stavu. Osobnd anamnéza: vek dietata, krvicavé prejavy, operacie v minulosti, uzivanie liekov,
aktuélny klinicky stav. Zvazit chyby v predanalytickej faze vysetrenia. V pripade negativnej krvacavej anamnézy péatrat
po poruchéch faktorov kontakt - aktivacnej fdzy a pritomnosti Specifickej alebo neSpecifickej protilatky. Stbor
pacientov: v praci predkladdme pripady troch pacientov, u ktorych bola zaznamenana izolovana, vyznamne prediZen
hodnota aPTT pri negativnej anamnéze krvacania.

Vysledky: 3-ro¢né dievca - aPTT 222,5 sekind (referen¢nd hodnota 26-40 sek.) a FXIl pod 1% (r.h. 50-150 %),
15-ro¢né diev¢a —aPTT nad 240 sekdnd (r.h. 25-39 sek.) a FXIl pod 1%, 16-ro¢né dievéa — aPTT 96,9 — 131,3 sec.
(opakované vys. 139,3 az 263,3 sekidnd) (rh. 27-41 sek.), F Xl 70,75%, dRWT —LA1 37,90 sek., dRWT LA2
33,90 sek., dRWT normalizovany 0,99. Doplnené vy3etrenie na KHTK v Bratislave - zisteny tazky defekt prekalikreinu-
faktor Fletcher < 0,04 % (norma 60-160 %).

Zavér: U dievcat bol zaznamenany tazky defekt faktorov kontaktu - FXIl a prekalikreinu. Stuperi defektu signalizuje, Zze
p6jde o homozygotny stav autozémovo recesivne dedi¢ného ochorenia. V klinickom obraze pacienti nie st krvacavi,
nevyzaduji hematologickl pripravu pri chirurgickych vykonoch. Tato porucha by mala byt zretelne zaznacend
v dokumentécii pacienta, aby sa predislo zbyto¢nym opakovanym diagnostickym a lie€enym postupom v budicnosti.
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SPEKTRUM GENETICKYCH ODCHYLIEK V SLOVENSKEJ POPULACII U DETi S AML V OBDOBI
2000-2014

Lysé Z. (1), Mikeskova M. (1), Achbergerova M. (1), Makohusové M. (1), Svec P. (1), Fabri O. (1), Copakova L. (2),
Cermék M. (2), Leitnerova M. (2), Bubanska E. (3), Oravkinové . (4), Kaiserové E. (1), Kolenova A. (1)

1- Klinika detskej hematolégie a onkoldgie LF UK a DFNsP Bratislava 2 - Klinika klinickej onkolégie, Ndrodny
onkologicky ustav Bratislava 3 - Klinika pediatrickej onkolégie a hematoldgie SZU, DFNsP Banskd Bystrica 4 -
Oddelenie detskej hematoldgie a onkolégie, DFNsP KoSice

Uvod: Akitna myeloidnd leukémia (AML) je relativne vzécne ochorenie u deti. V Slovenskej republike je
diagnostikovanych priblizne 2-8 novych pripadov za rok. Sledovali sme vyskyt cytogenetickych aberacii savisiacich
s AML a hodnotili preZivanie bez udalosti (event-free survival, EFS) a celkové prezivanie (overall survival, OS) u deti
a dospievajlcich s AML v nasej populacii.

Metodika: Stubor obsahoval 122 deti a adolescentov vo veku O-18 rokov s diagnostikovanou AML v obdobi
od 2000-2014. Deti sa liecili podla medzindrodnych AML protokolov BFM skupiny v jednom z troch slovenskych
centier pediatrickej hematolégie a onkolégie. Vzorky kostnej drene boli analyzované v centrdlnom laboratériu pouzitim
konvencnej cytogenetiky, fluorescencnou in-situ hybridizaciou a molekuldrno genetickymi metédami. Pri
retrospektivnom hodnoteni sme laboratérne a klinické Gdaje Cerpali zo Slovenkého klinického registra nddorovych
ochoreni deti a adolescentov.

Vysledky: Incidencia vybranych cytogenetickych aberacii bola nasledovné: t(15;17) bola pritomné v 9,02%; t(8;21)
v 4,92%; inv(16) v 4,10%; MLL prestavba v 7,38%; 9 pripadov deti s AML (7,38%) boli pacienti s Downovym
syndrémom. Patro¢né EFS a OS bolo v skupine tychto pacientov 49,0% (n=122, 62 udalosti) a 53,2% (n=122,
57 umrti). Sestdesiatsest pacientov bolo stratifikovanych do vysokého rizika s OS 52,95% (32 umrtf) a EFS 46,87%
(36 udalosti); v standardnom riziku bolo OS 63,2% (n=36, 13 umrti) a EFS 60,58% (n=36, 14 udalosti). Pacienti
s pozitivitou t(15;17) dosiahli lepSie vysledky EFS a OS (73,7% a 73,7%) ako pacienti bez genetickej zmeny (54,9%
a 50,8%).

Zavér: Vzhladom na tieto vysledky pldnujeme nova stratégiu lieby s cielom zlepsit prezivanie tychto deti a to ich
centralizaciou do jedného centra, optimalizovanim naCasovania transplantécie kostnej drene a zabezpecenim
vykondvania dal3ich genetickych testov v centrdlnom laboratériu AML BFM v Nemecku.

Podpora: Tento projekt bol hradeny z grantu APVV-15-0250.
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HEMOPTYZA JAKO PRVNI PRIZNAK TEZKEHO DEFICITU FVII

Ptoszkova H., Blazek B., Kuhn T, Zidkova I.

Klinika détského lékarstvi FN Ostrava

Uvod: Ve skupin& vzacnych vrozenych krvécivych chorob patif mezi nejcastéjsi deficit FVII s vyskytem symptomatickych
jedinc 1/500 000 obyvatel. Skute¢nd prevalence je pravdépodobné vy$3i, nebot fada pacientl je asymptomatickych.
Tize krvacivych projevl u pacientl s timto deficitem vétSinou nekoreluje s vysi hladiny FVII, nicméné jedinci s hladinou
pod 1% krvéceji pomé&rné Casto.

Metodika: Chlapec s negativni osobni i rodinnou anamnézou stran krevnich chorob &i krvacivych projevi zacal
masivné zvracet Cerstvou krev po jednodenni epizodé teplot provézenych bolestmi v krku. Po kratké hospitalizaci
ve spadové nemocnici byl pFeloZen na naSe pracovisté. Vstupni vySetfeni prokézala prodlouzeni protrombinového
¢asu (PT-R 11,2 norma 0,8-1,2) a posléze velmi nizkou hladinu FVII (0,7% - norma 55-1209%). Ostatni laboratorni
nélezy kromé posthemoragické anémie byly v normé. Byla provedena fada vySetteni k odhaleni plvodu krvaceni ¢i
dalsich patologickych nélezd.

Vysledky: Kromé petechii na uvule a mékkém pati'e nemél chlapec Z&dné dalsi krvacivé projevy. Zdrojem krvéceni byly
pravdépodobné vaskularizované zanicené tonsily pfi sou¢asné probihajici akutni tonsilitidé. Pro anemizaci byla podana
transfuze erytrocytl, koagulopatie byla korigovana koncentratem koagula¢nich faktorl Prothromplex. Hladina FVII
byla pfechodné zvysena, zahy doslo k z&stavé krvaceni a nasledné také k normalizaci krevniho obrazu.

Zavér: Vzhledem k negativni anamnéze chlapce nebylo plivodné pomysleno na koagulopatii jako pri¢inu hemoptyzy.
Neprodélal vSak dosud zaddnou operaci, zavaznéjsi Graz ani jinou pithodu, pfi niz by se mohl deficit faktoru manifestovat.
Zdroj krvaceni nebyl u chlapce jednoznac¢né specifikovan, nicméné nyni je jiz témeér dva roky od diagnézy opét zcela
asymptomaticky, hladina FVII se neméni. VlySetrenim rodict bylo zjisténo, Ze také oni maji snizenou hladinu FVII. U nich
predpoklddédme heterozygotni formu onemocnéni. Rodina neméa zajem o dalsi genetické vySetreni. Pacient je déle
sledovén v détské hematologické ambulanci. Doporucujeme pfislusna rezimové opatieni, v pfipadé krvaceni lokalni
hemostyptika, antifibrinolytika, pfipadné podani koncentratu FVII.
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ODMIETNUTIE LIECBY V DETSKEJ ONKOLOGI!

Spoétova A., Jamérik M., Husakova K., Pudkacova J., Mikeskova M., Hradkové A., Rabenseifertova E., Subovd Z.,
Kolenova A. (1)

Klinika detskej hematoldgie a onkoldgie LF UK a DFNsP Bratislava

Uvod: S odmietanim lie¢by sa detski onkolégovia v dnednej dobe stretévajli pomerne ¢asto, rozhodovanie ako
postupovat v takychto situaciach, je etickou dilemou. Nasim cielom je zamysliet sa, ako riesit situacie, ked rodi¢ velmi
rdzne odmietne onkologicku lie¢bu a tym berie dietatu prdvo na zdravotnu starostlivost a $ancu na vyliecenie.
Metodika: Popisujeme dve kazuistiky odmietnutia lie€by z né&sho pracoviska a dopad takéhoto rozhodnutia
na samotné dieta.

Vysledky: Kazistika ¢. 1 popisuje situaciu dietata s retinoblastomom, kedy rodi¢ia odmietli lie¢bu, aby hladali
alternativne spdsoby lie€by v zahranici. V kazuistike €. 2, bola pacientka s kostnym lymfémom, po odmietnuti liecby
rodi¢mi lie¢end na zéklade stidného rozhodnutia.

Zavér: Priciny odmietnutia lie¢by v detskej onkolégii mdzu byt rézne. Ulohou celého o$etrovatelského timu je snaha
pochopit pri¢inu neochoty rodi¢ov spolupracovat, resp. pokusit sa zistit dévody odmietania a nasledne vysvetlit vietky
mozné nedorozumenia a navrhnut také rieSenie, ktoré by mohlo byt akceptovatelné aj rodi¢mi. V niektorych situdciach
je vsak nevyhnuté v zaujme dietata riesit dilemu pravnou cestou.
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HODNOTENIE VYSLEDKOV A MRD ANALYZY U PACIENTOV S AKUTNOU LYMFOBLASTOVOU
LEUKEMIOU LIECENYCH PODLA PROTOKOLU ALL IC BFM 2009

Vaska A. (1), Makohusova M. (2), Bubanské E. (3), Oravkinova |. (4), Svec P. (2), Fabri O. (2), Copékova L. (5),

Trka J. (6,7), Zuna J. (6,7), Frofkova E. (6,7), Kolenové A. (2)

1- Laboratérium klinickej a molekulovej genetiky detskej kliniky DFNsP a LFUK Bratislava, 2- Klinika detskej
hematoldgie a onkoldgie LFUK a DFNsP Bratislava, 3-Klinika pediatrickej onkolégie a hematoldgie SZU a DFNsP
Banskd Bystrica, 4- Oddelenie detskej onkolégie a hematolégie DFN Kosice, 5- Oddelenie klinickej onkolégie SZU

a NOU Bratislava, 6- CLIR Childhood Leukaemia Investigation Prague, 7- Klinika détské hematologie a onkologie

2. LF UK a FN Motol Praha

Uvod: Monitorovanie minimalnej reziduélnej choroby v ¢asnej faze liecby detskej akutnej lymfoblastovej leukémie
(ALL) je klinicky vyznamnym determinantom vysledku pacienta. Nasim ciefom bolo vyhodnotit mieru prezivania a vplyv
PCR-MRD vysledkov na stratifikacné kritéria protokolu ALL IC BFM 2009.

Metodika: VV obdobi 2/2013-12/2016 bolo 89 pacientov s ALL (vo veku 1-18 rokov) zaradenych do Sttdie ALL IC
BFM 2009. Pacienti boli stratifikovani do $tandardnej (SR), strednej (IR) a vysoko (HR) rizikovej skupiny podla veku,
absoldtneho poctu bielych krviniek (WBC), pritomnosti hypodiploidie, TEL-AML1, BCR-ABL1, MLL-AF4 a na z&klade
prednizénovej odpovedi na defi 8. Odpoved kostnej drene na induk&nu terapiu (deri 15 a 33) bola hodnotena primarne
morfologicky a sekundarne pomocou prietokovej cytometrie. Analyza MRD zaloZend na PCR sa uskutocnila v diioch
33a78(12.tyzden) pred protokolom M alebo prvym HR blokom. Do MRD analyzy zaloZenejna PCR sa do vyhodnotenia
3-ro¢ného prezivania bez udalosti (EFS) a celkového trojro¢ného preZivania (OS) zahrnulo 68 pacientov, z toho
u 61 pacientov bola uskuto¢nend PCR-MRD na deri 33 a u 56 pacientov na defi 78.

Vysledky: V hodnotenom sibore dosiahli pacienti za sledované obdobie prezivanie pre EFS 85,79% (n=68,
10 udalosti) a pre 0S 91,57% (n=68, 5 umrti). Na z&klade stratifikacnych kritérii, 13 pacientov bolo zaradenych do HR
skupiny (19,1%), 45 pacientov do IR (66,2%) a 10 pacientov do SR (14,7 %) skupiny. V skupine pacientov, kde PCR-
MRD analyza bola Uspesne uskuto¢nend na defi 33 (n=61), bola MRD pozitivita, resp. negativita signifikantne
asociované s T-bunkovym prekurzorom (p=0,002), s lieCebnou odpovedou na deii 15 (p=0,048) s vyskytom udalosti
(p=0,042) a taktiez pri fiznom géne TEL-AML1 (p=0,011). Na defi 78 nebol zaznamenany Ziadny signifikantny vztah
medzi PCR-MRD pozitivitiou, resp. negativitou a hodnotenymi faktormi.

Zaveér: Nase vysledky preukézali prognosticky vyznam detekcie PCR-MRD z pohladu predikcie udalosti v studovanej
skupine a tiez potvrdili predchadzajdce zistenia vplyvu lieCby na prognézu deti s ALL pocas indukcie.

Podpora: MZ SR 2012/7-UKBA-7
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EWING 2008 - PROTOKOL PRO LECBU EWINGOVA SARKOMU DETi A DOSPELYCH -
AKTUALNI STAV STUDIE

Cyprova S. (1), Kruseové J. (1), Drahokoupilova E. (1), Kodet R. (2), Kyn&l M. (3), Vicha A. (1), Stary J. (1)

1 —Klinika détské hematologie a onkologie UK 2-LF a FN Motol, Praha, 2 — Klinika patologie a molekuldrni mediciny
UK 2.LF a FN Motol, Praha, 3 — Klinika zobrazovacich metod UK 2.LF a FN Motol, Praha.

Uvod: Ewing 2008 je akademicka multicentricka studie evropské a dalsich mezinarodnich studijnich skupin pro 1é&bu
Ewingova sarkomu.

Metodika: Vsichni registrovani pacienti jsou IéCeni 6 cykly indukéni chemoterapie. Podle rozsahu onemocnéni
a odpovédi na induk&ni chemoterapii jsou pacienti rozdéleni do 3 terapeutickych skupin. Pacientlm ve skupiné R1
(lokalizované onemocnéni) je podéno 8 cykld udrZovaci chemoterapie a jsou randomizovani do vétve s pfidanim
kyseliny zoledronové nebo bez. Pacienti ve skupiné R2 (R2loc - lokalizované onemocnéni a Spatna odpovéd na indukeni
chemoterapii nebo R2pulm - pacienti s primarné plicnimi metastézami) byli randomizovani do vétve s osmi cykly
udrzovaci chemoterapie nebo do vétve s jednim cyklem udrzovaci chemoterapie nasledovanym vysokodévkovanou
chemoterapii BuMel. Na zakladé analyzy dat studie Euro Ewing 99 a Ewing 2008 nezlepsuje pridani vysokodéavkované
chemoterapie ve srovnani s konvencéni chemoterapii vysledky u pacientl skupiny R2pulm. Naopak zarazeni
vysokodavkované chemoterapie BuMel zlepSuje celkové preziti u pacientl skupiny R2loc. Proto byla randomizace
ve skupiné R2 k 1.12. 2015 pozastavena. Pacienti ve skupiné R3 (primarné metastatické onemocnéni) jsou
randomizovani do vétve s udrzovaci chemoterapii nebo do vétve s vysokoddvkovanou chemoterapii TreoMel
néasledovanou osmi cykly udrzovaci chemoterapie.

Vysledky: V obdobi 1.11.2011 - 31.12.2016 bylo do studie na Klinice détské hematologie a onkologie FN Motol
zafazeno 30 pacient, z toho 15 divek, 15 chlapcl ve vékovém rozmezi 3,1 — 16,6 let. Podle vstupniho stagingu
a odpovédi na indukéni chemoterapii bylo 17 pacient( zarazeno do skupiny R1, 8 pacient( do skupiny R2 a 5 pacient
do skupiny R3. Z celkového poctu 30 pacientl bylo 18 pacientl randomizovano. Aktudlné jsou v 1é¢bé 2 pacienti,
20 pacientl ( 73%) je v 1.kompletni remisi onemocnéni, 2 pacienti ve druhé kompletni remisi, 2 pacienti v [écbé
prvniho relapsu. U jednoho pacienta se vyskytla sekundarni malignita, 4 pacienti zemreli.

Zavér: Cilem protokolu je zjistit, zda pfidani zoledronové kyseliny zlepsuje celkové preZiti u lokalizovaného onemocnéni
s dobrou odpovédi na induk¢ni chemoterapii a zda pFidani vysokodéavkované chemoterapie zlepSuje celkové preziti
u primérné metastatického onemocnéni.

Podpora: podporeno MZ CR - RVO, FN v Motole 00064203
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OMENNUV SYNDROM - TERAPIE TEZKEHO PRIMARNIHO IMUNODEFICITU VCASNOU
TRANSPLANTACi KMENOVYCH BUNEK KRVETVORBY

Formankové R. (1), Riha P. (1), Keslové P. (1), Mejstiikova E. (1), Hrugék O. (1), Freiberger T. (2), Litzman J. (3),
Rahmatov4 S. (4), Sedivé A. (5), Sedlagek P. (1) a Stary J. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie UK 2. LF a FN v Motole, Praha, 2 - Oddéleni klinické imunologie

a alergologie LF MU a FN u Sv. Anny, Brno, 3 - Genetickd laborator Centra kardiovaskuldrni a transplantacni
chirurgie, Brno, 4 - Oddéleni bunééné terapie a Banka pupecnikové krve CR, UHKT, Praha, 5 - Ustav imunologie UK
2.LF a FN Motol, Praha

Uvod: Omenndv syndrom (OS) je vzécny, autozomalné recesivné dédiény imunodeficit charakterizovany p¥itomnostf
oligoklondlnich autoreaktivnich T-lymfocytd. Typickymi klinickymi projevy jsou generalizovana erytrodermie,
lymfadenopatie, organomegalie, chronicky prijem. V laboratornich nélezech je ndpadné eosinofilie, vysoké hladina IgE
a absence B-lymfocytd, na rozdil od klasické formy tézké kombinované imunodeficience chybi lymfopenie a jsou
pritomny T-lymfocyty (oligoklondlni, aktivované, pamétové formy).

Metodika: Na naSem pracovisti byli dosud [é¢eni 4 pacienti (2 chlapci, 2 divky) s OS, u vSech byla potvrzena mutace
RAG genu. 3 pacienti podstoupili v obdobi 2010-2016 alogenni transplantaci kmenovych bunék krvetvorby (HSCT)
od alternativniho dérce (2x nepfibuzenska pupecnikova krev - UCB, 1x haploidenticky otec).

Vysledky: U divky narozené v roce 2003 byly priznaky tézkého imunodeficitu dokumentovany od 3 mésicl véku, pri
stanoveni diagnosy v 6 mésicich jiz dominovaly projevy generalizované CMV infekce (intersticiélni pneumonie
s nutnosti UPV, encefalitis, retinitis) a tézké BCG infekce. Navzdory cilené antimikrobidlni a intenzivni podpdrné [é¢bé
zemrela v 8 mésicich, netransplantovana. U chlapce sledovaného od 3 tydnd véku pro suspektni ekzém s progresi
do generalizované exfoliativni erytrodermie se kratce po stanoveni diagnosy ve véku 3,5 mésice rozvinula intersticialni
pneumonie etiologie parainfluenza 4 (PIV4), potransplantacni pribéh byl komplikovan projevy respira¢ni insuficience
a gastrointestindlnimi obtiZemi pfi trvajicf PCR dokumentované PIV4 a adenovirové infekci, paciet zemiel v 10 mésicich
na kardiopulmonalni selhani. U divky s projevy generalizované dermatitidy od 4 dnl véku byla diagnosa stanovena
ve 4 tydnech, v 8 tydnech podstoupila transplantaci nepfibuzenské UCB a Zije 7 let po HSCT. U chlapce narozeného
v roce 2016 byla zjisténa tézk4 exfoliativni erytrodermie ihned po porodu, po vylouceni epidermolysis bulosa
a staphylodermie byla imunologem stanovena diagnosa OS 2. den Zivota. Protoze nebyl nalezen vhodny nepfibuzny
dérce ani UCB, byl chlapci v 7 tydnech transplantovan T-depletovany Stép kmenovych bunék od haploidentického otce
(TCR a/B a CD19 deplece), nyni je 9 mésicl po HSCT.

Zavér: Jedinou kauzalni lé¢bou OS je alogenni HSCT, Sanci na preZiti zvySuje v€asné stanoveni diagnosy a neodkladné
provedeni transplantace. Pokud neni k dispozici UCB, je pres vSechna jeji rizika vhodnou alternativou haploidenticka
transplantace od rodinného dérce.

Podpora: Podpora MZ CR - RVO, FN v Motole 00064203
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ZRIEDKAVA FORMA TAZKEJ KOMBINOVANEJ IMUNODEFICIENCIE (SCID)

S HETEROZYGOTNOU MUTACIOU FOXN1

Urdova V. (1), Horakova J. (1), Svec P. (1), Ciznar P. (3), Frofikové E. (4), Svatoii M. (4), Bodova |. (1), Tanugkové D. (1),
Sykora T. (1), Kovéacova A. (1), Kolenové A. (2)

1- Transplantacnd jednotka kostnej drene KDHaO DFNsP a LF UK Bratislava 2- Klinika detskej hematolégie

a onkolégie DFNsP a LF UK Bratislava 3- Detskd klinika DFNsP a LF UK Bratislava 4- CLIR, Klinika detskej
hematoldégie a onkolégie 2. LF UK a FN Motol Praha

Uvod: FOXN1 gén koéduje transkripény faktor zodpovedny za vyvoj tymusovych epitelidinych buniek (TECs)
nevyhnutnych pre vyvoj a selekciu T lymfocytov v tymuse. Deficit FOXN1 bol klasifikovany ako zriedkavéa forma tazkej
kombinovanej imunodeficiencie (nude SCID) s chybajlcimi alebo nizkymi T lymfocytmi (T -/low B+ NK+ SCID). Doteraz
bolo v literatlre popisanych 9 pripadov. Je charakterizovany triddou klinickych priznakov atymie, alopécie a dystrofie
nechtov. Tak ako pri ostatnych syndrémoch tazkej kombinovanej imunodeficiencie je nevyhnutna skoré diagnostika
a podporna terapia za G¢elom zamedzenia poSkodenia orgénov v dosledku zévaZnej infekcie. Popri infekcidch je
u pacientov s primarnymi imunodeficitmi (PID) riziko rozvoja maligneho ochorenia. NajcastejSou formou maligneho
ochorenia u imunodeficitnych pacientov st lymfémy a leukémie, z ¢oho asi patina lymfémov je indukovand virusom
Epstein- Barrovej (EBV).

Metodika: Kazuistika :

V nasej kazuistike prezentujeme raritny klinicky pripad 9-ro¢ného chlapca s negativnou perinatalnou a postnatélnou
anamnézou s kombinovanym imunodeficitom, generalizovanou perzistujicou lymfadenopatiou, splenomegaliou
a perzistujucou EBV infekciou od 2. roku Zivota. Napriek podpornej a antivirusovej lieCbe pretrvévali vysoké képie EBV.
Vo veku 6 rokov Zivota rozvinul Burkittov lymfém a bol Uspedne lieCeny podla protokolu BFM NHL 2012.
V imunologickom profile dominuje lymfopénia so signifikantne znizenymi naivnymi T bunkami a ,recent thymic
emigrants”, TREC (T-cell receptor excision circles) nie st pritomné. Doplnené TREC z novorodeneckého skriningu boli
tieZ negativne, ¢o potvrdilo nélez pritomného primarneho imunodeficitu uz v novorodeneckom veku. AZ pomocou
celoexbmovej sekvenacie smeidentifikovali heterozygotnd mutéciu FOXN1 génu. Stav bol komplikovany progredujicou
pancytopéniou a splenomegéliou s hypersplenizmom, po vylic¢eni malignej etiolégie bola indikovana biologické liecba
rituximabom s velmi dobrym efektom. Vzhladom na multiorgdnové poskodenie a neobjasnenie etiolégie postihnutia
v orgadnoch je otazka transplantécie tymusu v si¢asnosti rizikova a stéle nezodpovedana.

Vysledky: ..

Zavér: Moznostou lie¢by u pacientovs FOXN1 mutéciou je transplantdcia krvotvornych buniek, ktora avsak nezarucuje
dostatoc¢nu rekonstittciu imunitného systému v désledku primérnej poruchy vyvoja v tymuse. Kompletnd a dlhodobu
rekonstittciu je moZzné dosiahnut pomocou transplantécie tymusu. V pripade nemoznosti tejto lieCby je prognéza aj
nasho pacienta otazna.
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POUZITI HMOTNOSTNI CYTOMETRIE KE ZJISTENI VICE POPULACI BLASTU U AKUTNI
LEUKEMIE

Stancikova J. (1,2), Pavlistova T. (1,3), Kalina T. (1,2), V&skovéa M. (1,2), KuZilkové D. (1,2), Pelék O. (1,2),

Thirner D. (1,2), Trka J. (1,2), Stary J. (2), Hrusék O. (1,2)

1 - CLIP (Childhood leukemia investigation Prague), 2 — Klinika détské hematologie a onkologie, 2. 1ékarskd fakulta
Univerzity Karlovy, Praha, 3 — Prirodovédeckd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Uvod: Obwyklym nélezem pii diagnéze akutni leukémie je piitomnost jedné populace malignich bun&k, které jsou
imunofenotypové a geneticky homogenni. Nélez vice oddélenych populaci je vzacny, a pokud tyto populace nélezi
k rozdilnym krvetvornym Fadém, jednd se o bilinedrni (pfipadné trilinedrni) leukémie. Tyto pfipady je v8ak obtizné
odhalit pomoci metod klasické fluorescenéni cytometrie, kterd ndm umoziiuje sou¢asné méreni velmi omezeného
mnoZstvi bunéénych markerl na jednom vzorku. Cilem nasi studie je sestavit panel protildtek pro hmotnostni
cytometrii, ktery bude obsahovat markery bunék kostni dfené u pacient(i s ,klasickou” akutnii bilinearni leukemii.
Metodika: Hmotnostni cytometrie je relativné nové metoda, jejiz vyhoda spocivad v moznosti méfit expresi Sirokého
spektra antigend soucasné v jedné zkumavce. Protilatky uréené k hmotnostni cytometrii jsou znacené konjugovanymi
atomy kovu dané atomové hmotnosti. Tato skute¢nost ndm umoznila sestavit panel 35 marker(, kterymi znac¢ime
relativné malé mnoZzstvi zdravé nebo leukemické kostni drené.

Vysledky: V pilotnim experimentu jsme pouZili zkrdcenou verzi panelu (25 protildtek) pro zhodnoceni &tyF vzorkd
kostni dfené. Specifickd exprese mérenych markerd byla vyhodnocena analyzou viSNE. Tato analyza je vhodné pro
prostorovou vizualizaci vztaht mezi bunénymi populacemi na zékladé exprese danych fenotypovych marker(. Panel
protilatek konjugovanych s atomy kov( jsme rozsitili na kone¢nych 35 znakd. V souc¢asné dobé obsahuje protilatky
urené k detekci povrchovych, intraceluldrnich i jadernych molekul.

Zavér: Nasim cilem je vyhodnotit pomoci hmotnostni cytometrie zhruba 20 vzork( kostni diené pacient( s leukemiemi,
véetné typl s vice blastickymi liniemi, a kontrol. U&elem této studie je rozsitit oblast znalosti o bilinearnich a jinych
leukemiich nejasné linie, konkrétné pak Iépe definovat fenotyp blastickych linii.

Podpora: Grant & 15-26588A Agentury pro zdravotnicky vyzkum CR
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VENOZNY TROMBOEMBOLIZMUS U DETSKYCH ONKOLOGICKYCH PACIENTOV

Zavarska M. (1), Gresikové M. (1), Kaiserové E. (2), Kolenova S. (2)

1-HaT OLM DFNsP Bratislava, 2-KDHaO LF UK a DFNsP Bratislava

Uvod: Ven6zny tromboembolizmus je dobre zndmou komplikaciou detskych onkologickych pacientov, so zavaznymi
klinickymi a terapeutickymi dosledkami. Celkova incidencia symptomatickej trombdzy v detskom veku predstavuje
2,1 a7 16%, ale incidencia asymptomatickej trombdzy sa udava okolo 40%. Priblizne 30% trombdz v tejto populdcii
7o Studii deti s akdtnou lymfoblastovou leukémiou, vysoky pocet trombéz dokumentuju aj posledné Studie u detskych
pacientov s inymi malignymi chorobami.

Metodika: Pradca mapuje dany problém v subore detskych onkologickych pacientov lie¢enych na Klinike detskej
hematol6gie a onkoldgie v Bratislave v rokoch 2011-2015. Retrospektivna analyza bola realizovana zo zdravotnej
dokumentécie pacientov, do stboru bolo zaradenych 421 detskych pacientov.

Vysledky: Preukézali sme, Ze v hodnotenom stbore sa symptomatickd trombéza vyskytla v 7%. Asymptomaticka
trombéza predstavovalalen 1%. Je to nizke Cislo, ktoré nereprezentuje stavv hodnotenom sibore, pretoZe u pacientov
nebolo realizované jej cielené vyhladdvanie. Pri akceptovani skreslenia hodnotenim malého siboru bolo vrodené
trombotické riziko (mutécia FV Leiden a mutécia protrombinu Fll) potvrdené u 18% pacientov. Kavélové trombo6za
tvorila 56% vSetkych trombdz. Pri Hickmanovom katétri sa vyskytla trikrat CastejSie ako pri port-a-cate. Trombéza
bola lokalizované prevazne v povodi hornej dutej Zily (53%), naj¢astejSie sa vyskytovala u deti' s ALL (37%). Nekavélova
trombéza tvorila 44% trombotickych udalosti. V Case diagndzy bola nddorové trombéza oproti kavélovej prihode
nadorovej masy na cievy alebo ich priamou uzuraciou, len u troch deti vznikla vzdialene od lokalizacie primarneho
nadoru (20%). Takmer v polovici pripadov (47%) iSlo o sarkémy. V naSom subore sa nevyskytla ani jedna Zilova
tromb6za mozgovych splavov u pacientov s ALL. Tento fakt je v rozpore s literdrnymi Gdajmi, podfa ktorych 36-54%
trombdz pri diagnéze ALL vznikd v CNS.

Zavér: Rutinnd primarna tromboprofylaxia sa u detskych onkologickych pacientov neodporica. Nie je zndma
optimalna tromboprofylaxia CVK. V nasej nemocnici sa pouZiva interny protokol. Vzhladom k pomerne nizkej incidencii
kavélovej trombo6zy v DFNsP BA (7%) sa ukazuje, Ze dany postup je zatial vyhovujaci.
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FAMILIARNY MDS: KAZUISTIKA RODINY S GERMINALNOU MUTACIOU RUNX1

Fabri O. (1) Niemeyer C. (2), Wlodarski M. (2), Géhring G. (3), Rippberger T. (3), Hordkové J. (4), Slezékova B. (5),
Laluhové StrieZzencova Z. (1), Kolenové A. (4)

1- Hematologické a transfuziologické pracovisko OLM, Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Bratislava,
Slovensko 2 - Katedra pediatrickej a adolescentnej mediciny, Oddelenie pediatrickej hematoldgie a onkoldgie,
Freiburgskd Univerzita, Nemecko 3 - Institut Ludskej Genetiky, Hannoverskd Skola mediciny, Nemecko 4 - Klinika
Detskej Hematolégie a Onkoldgie, Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Bratislava, Slovensko 5 - Neonatdina
klinika, Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Bratislava, Slovensko

Uvod: RUNT-stvisiaci transkrip&ny faktor 1 (RUNX1) je sti¢astou rodiny génov RUNX, DNA-v&zbovych transkripénych
faktorov, ktoré reguluju expresiu génov zapojenych do bunkovej diferencidcie a bunkového cyklu. Odohréva primérnu
lohu vo vyvoji véetkych typov krvotvornych buniek, vratane CD8 T-lymfocytov pocas thymopoézy, a mdze vyvolavat
onkogénnu transforméciu na akutnu myeloidnd leukémiu. Germinalne mutacie RUNX1 mézu sposobit familiarnu
poruchu krvnych dostiCiek s predispoziciou k myeloidnej leukémii (FPD/AML) - zatial najlepSie charakterizovany
familidrny myelodysplasticky syndrém s vysoko variabilnym klinickym priebehom a celoZivotnou nachylnostou
na mierne az stredne tazké krvacanie v dosledku kvantitativnych a/alebo funk&nych porach krvnych dosticiek.
Metodika: Uvadzame pripad novorodenca muzského pohlavia, ktorému vo veku 1 tyzdiia bola stanovenéa diagnéza
neonatalnej trombocytopénie s poctom trombocytov pri narodeni 45x10"9 / |. Rodinnd anamnéza odhalila zvy3eny
vyskyt malignity, ktorému predchédzali rézne stupne trombocytopénie. Jeho matke bola diagnostikovana refraktérna
anémia vo veku 21 rokov, stard mama zo strany matky zomrela vo veku 45 rokov na AML, stryko zo strany matky
podlahol nddoru CNS vo veku 25 rokov, tete zo strany matky bol diagnostikovany MDS/RAEB a jeden z jej synov
zomrel vo veku 15 rokov na ALL, zatial ¢o druhému synovi vo veku 10 rokov bola diagnostikovand trombocytopénia.
Vysledky: Mutacnd analyza vykonand v rodine potvrdila heterozygotnd mutéciu zérodo¢nej linie v RUNX1 exéne
6 c.610C> T; [PR204 *] vo vsetkych postihnutych probandoch, vratane novorodenca s trombocytopéniou.

Zavér: Napriek pokroku v diagnostike familidrnych portch predisponujucich k malignitdm, doteraz nie su definované
klinické odportcania ohfadom manaZzmentu tychto pacientov. Nosi¢e mutdcie RUNX1, u ktorych sa nevyvinula
myeloidnad malignita, st tazko kontrolovatelni, najma u pediatrickej populacie. Znalost predispozicie k MDS a AML
u tychto rodin je kriticka pri lieCbe pediatrickych pacientov s myelodysplaziou, u ktorych sa uvaZzuje o alogénnej
transplantécii krvotvornych kmeriovych buniek. Takéto rodiny by sa mali vy3etrovat na hereditarne poruchy RUNX1 a/
alebo telomerazy, aby sa zabréanilo pouZzitiu postihnutého strodenca ako darcu pre transplantaciu.
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VYSKYT TALASEMIE A HEMOGLOBINOVYCH VARIANT V OLOMOUCKEM KRAJI

Sulovské L. (1), Divoké M. (2), Orvisk& M. (2), Pospisilova D. (1)

1 - Détska klinika, Fakultni nemocnice a Lékarskd fakulta Univerzity Palacého v Olomouci, 2 - Hemato-onkologickd
klinika, Fakultni nemocnice a Lékarskd fakulta Univerzity Palackého v Olomouci

Uvod: Hemoglobinopatie (talasémie a hemoglobinové varianty) reprezentuji skupinu vrozenych mikrocytarnich
anémif, které jsou raritné diagnostikované i na nasem Gzemi. Ve vétsiné pipad( se jednd o jednotlivé pacienty nebo
rodiny, ¢asto s odlisnym etnickym plvodem. Klinické projevy onemocnéni jsou rozdilné - od asymptomatického
nosi¢stvi mutace aZ po tézké anémie s nutnosti pravidelné aplikace erytrocytarnich koncentrétd. Cilem této prace je
predstavit soubor pacient(, u kterych byla diagnostikovanéa nékteréa z forem hemoglobinopatie spolu s charakteristikou
jednotlivych mutaci.

Metodika: V letech 2007 - 2017 bylo vySetfeno 32 déti pro podezieni na hemoglobinopatii. U pacientd byl vySetien
kompletni krevni obraz, parametry metabolismu Zeleza, elektroforéza

hemoglobinu, hladiny HbA2 a fetéiniho hemoglobinu. Jednotlivé typy mutaci v HBA a HBB genech byly detekovany
molekuldrné - genetickymi metodami - Sangerovo sekvenovéniv pripadé bodovych mutaci a vySetieni MLPA (Multiplex
Ligation Probe Amplification) u dele¢nich typd mutaci.

Vysledky: V nasem souboru jsme detekovali u osmi pacientd tiché nosi¢stvi a-talasémie (delece -a3.7, -SEA, --MED
a delece celého HBA lokusu) a u jedné pacientky nemoc hemoglobinu Hzapfi¢inénou inaktivaci tff a-globinovych gen(.
U osmndcti pacient( byla potvrzena mutace -

globinového genu vedouci k fenotypickému projevu -talasémie minor. Nej¢astéji se jednalo o rizné bodové mutace
s typickym vyskytem ve Stfedomofi, v jednom prfipadé byla detekovana delece 619bp dlouhého Gseku HBB genu,
kterd je typicka pro indickou populaci. U jedné pacientky plvodem z Moldavie byla diagnostikované B-talasémie major
zpUsobena dvojitym heterozygotnim nosi¢stvim mutace v HBB genu (CD 8 (-AA) a CD 39 (C->T)). U Ctyr pacientd byly
potvrzeny mutace globinovych gen( vedouci k produkci abnormélniho typu hemoglobinu - HbE, Hb Monroe, Hb Sydney
a srpkovita anémie.

Zavér: Hemoglobinopatie Ize v dnesni dobé velmi presné diagnostikovat pomoci molekulérné - genetickych vySetreni
- zejména vyuzitim vySetfeni MLPA a Sangerova sekvenovani. Spektrum mutaci postihujicich globinové geny je
na nasem Gzemi velmi pestré a v dlsledku celosvétové migrace Ize v nésledujicich letech o¢ekévat import dalsich typd
mutovanych alel globinovych fetézcl do genofondu ¢eské populace. U pacientll s homozygotnim postizenim jsou
vétsinou plné vyjadreny zmeény v krevnim obraze odpovidajici talasemickému fenotypu, na pfitomnost heterozygotniho
postiZzeni mZe upozornit vyskyt mikrocytézy s erytrocytézou.
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ZRIEDKAVY PRIPAD BILATERALNEHO WILMSOVHO TUMORU, KAZUISTIKA

Fedorakova I. (1), Stancokova T. (1), Bician P. (1), Balaz V. (2), Babela J. (2), Mensikové J. (3), Novotna K. (4),

Rychly B. (5)

1 - Klinika pediatrickej onkoldgie a hematolégie SZU, DFNsP Banskd Bystrica; 2 - Il. Urologickd klinika SZU,

FNsP F D. Roosevelta Banskd Bystrica; 3 — Martinské bioptické centrum s.r.o., Banskd Bystrica; 4 — Oddelenie
rddiolégie FNsP F.D. Roosevelta, Banskd Bystrica; 5 - Cytopathos s.r.o., Bratislava

Uvod: Wilmsov tumor (WT) je najéastejsi maligny nador obliciek v detskom veku. Lie¢ba je multimodalna (chirurgick,
chemoterapia, radioterapia), lie¢ebny postup je na pracoviskach aktuélne postupujicich podla protokolu SIOP WT
2001 ur¢eny podfa klinického $tadia a histologického typu nédoru a v sicasnosti vedie k preZivaniu viac ako 90 %
pacientov. Bilateralny Wilmsov tumor (BWT) predstavuje asi 5-7 % vSetkych pripadov s celkovym preZivanim asi 80 %.
Rendlna insuficiencia je najvyznamnejSia morbidita asociovand s BWT a chirurgickd liecba Setriaca nefrén (NSS) je
v scasnosti pri BWT Standardom. U dospelych pacientov je zachovanie 25-33 % tkaniva jednej obli¢ky dostato¢né
pre udrzanie rendlnej funkcie bez potreby dialyzy. Pri hodnoteni renélnych funkcii u pacientov po NSS sa zvyCajne
vySetruje sérovy kreatinin, cystatin C, glomerularna filtracia, proteinuria a tlak krvi.

Metodika: Autori prezentuji pripad 18-mesac¢ného diev¢atka s rozsiahlym obojstrannym WT. V ¢ase diagndzy bola
pritomna vyrazna abdominalna masa (podla zobrazovacich vySetreni viacpoCetné nadorové lézie oboch obliciek
a pravej nadobli¢ky), tazkd hypertenzia s rozvojom hypertenznej krizy a sérovéd NSE 216,6 ug/|, preto bola indikovana
biopsia tumoru.

Vysledky: Histologicky nélez potvrdil Wilmsov tumor zmieSany typ s neurdlnou diferencidciou s raritnym metastatickym
postihnutim kostnej drene. Po predopera¢nej chemoterapii podla SIOP WT 2001 (6 tyzdriov s miniméalnou regresiou
velkosti tumoru) absolvovala pravostranni nefrektomiu a nefrén Setriacu operaciu s kompletnym odstranenim
tumorov lavej obli¢ky v jednom sedeni.V poopera¢nom obdobivyZadovala kontinualne elimina¢né metédy s obnovenim
diurézy na 10. den. Nasledne aplikovana adjuvantnd chemoterapia (stage IV A) bez radioterapie. V sucasnosti je
pacientka v kompletnej remisii 28 mesiacov od stanovenia diagnézy, sledovana a lieCena pre hypertenziu a chronicki
obli¢kovt chorobu (CHOCH) 3. stadium.

Zavér: Cielom u pacientov s BWT je vylie¢enie so zachovanim renélnych funkcii. Multimodalny lieCebny pristup
bezpecny a efektivny. Sticastou komplexnej starostlivosti je pravidelné nefrologické sledovanie a v¢asna lie¢ba CHOCH
a hypertenzie.
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PERSONALIZOVANA LECBA S VYUZITIM BIOMARKERU V KLINICKE PRAXI

U RELABOVANYCH/REFRAKTERNICH B-NHL

Ulrichova M. (1), Melicharkové K. (1, 2), Zapletalova D. (1, 2), JeZzova M. (3), Veselska R. (1, 2, 6), Slaby O. (5),

Krenova Z. (1, 2), Freiberger T. (5, 7), Kanderova V. (8), Hruséak O. (8), Kfen L. (3), Tima J. (9), Skotékova J. (10),
Stérba J. (1, 2, 4)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno a LF MU, 2 - Laboratorni translacni vyzkum v onkologii, Mezindrodni centrum
klinického vyzkumu Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné (FNUSA-ICRC), 3 - Ustav patologie LF MU a FN Brno,

4 - Regiondini centrum aplikované a molekuldrni onkologie (RECAMO), 5 - CEITEC - Stredoevropsky technologicky
institut, MU Brno, 6 - LaboratoF nddorové biologie, Ustav experimentdini biologie PFF MU 7 - Genetickd laborator -
Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie (CKTCH) Brno 8 - Laboratorni centrum kliniky détské
hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol - CLIR 9 - Klinika détské chirurgie, ortopedie a traumatologie FN Brno
a LF MU, 10 - Klinika détské radiologie FN Brno a LF MU

Uvod: Dé&ti s de novo diagnostikovanymi nehodgkinskymi lymfomy z B-bunék (B-NHL) maji vysoké procento miry
preziti (EFS 2 roky > 95% se standardni chemoterapii a rituximabem). Prognéza relabovanych nebo refrakternich
B-NHL (r/r B-NHL) vSak z(stavé nadale velmi Spatné (EFS 2 roky 20-40% pacient(). U této populace pacientd je efekt
zachranné |écby omezeny a pacienti s chemorezistentnim onemocnénim jsou dnes prakticky nelécitelni. Syndrom
Aktivované delta podjednotky fosfoinositid 3-kindzy — PI3K (APDS) je priméarni imunodeficit, ktery je charakterizovan
recidivujicimi respiracnimi infekcemi, lymfopenii, zvySenou cirkulaci B lymfocytd a IgM a snizenou hladinou IgG. Tento
syndrom je spojen s mutaci proteinu p110 delta podjednotky PI3K. Zmény v tomto systému vedou k imunitni
dysregulaci, imunodeficienci a lymfoproliferaci. Uvéddime pfipady dvou déti s chemorefrakternim B — NHL, které byly
|éCeny stejnym pristupem. Pouze u jednoho ditéte bylo mozno zohlednit v [é¢bé& jeho individudlni biologicky profil.
Metodika: Muta¢ni analyza nddorového genomu, transkripéni profilovani, imunohistochemické vysetfeni nddorového
mikroprostredi, vySetieni fosforylace receptorovych kindz, individualizovand 1é¢ba pomoci biomarker(.

Vysledky: Sedmilety chlapec s abdominalnim Burkittovym lymfomem prodélal béhem primérni 1é¢by jednu epizodu
stfevni obstrukce zplsobené sklerotizujici mezenteritidou. Dva mésice po dokonceni standardni protokol&rni 1é¢by
chemoterapii (5 cykld) bylo zjisténo, Ze dité mé progresi Burkittova lymfomu s oblastmi nodul&rni lymfoidni hyperplazie.
Na z&kladé historie sklerotizujici mezenteritidy byla provedena mutacni analyza delta podjednotky PI3K a zjisténa
germinaini mutace v delta podjednotce PI3K, ktery je mimo klasickou variantu APDS. Aktivace mutace byla potvrzena
testovanim T-lymfocyt(l pacienta a bylo zjisténo, Ze fosforylace S6 (Ser235 / 236) je 33krat vyssi neZ fosforylace
zdravé kontroly. Na standardni intenzivni salvage chemoterapii doslo k dalsi progresi, proto byl zvolen individualni
experimentalni postup s pfidadnim idelalisibu. PrestoZze na monoterapii doslo k normalizaci fosforylace, mél pacient
klinickou progresi. Na zékladé analyzy transkriptomu se nésledné terapie déle individualizovala a k idelalisibu
a ibrutinibu s nizkymi davkémi cyklofosfamidu byla pridana kyselina valproova jako inhibitor histon deacetylaz (HDAC),
coz teprve vedlo k |é¢ebné odpovédi. Na zakladé vySetreni nddorového mikroprostredi byl pridan nivolumab a tumor byl
ozéfen 21 Gy. Po 9 mésicich od relapsu byla zahdjena vakcinace autologni dendritickou vakcinou. Chlapci se dafi velmi
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dobre, Lansky skére mé 100%. Jeho prvni EFS bylo 7 mésicd, 2 EFS pouze 2 mésice a jeho tfeti EFS je nyni 32 mésic(l.
Druhy chlapec, 3 roky, s diseminovanym Burkittovym lymfomem také prodélal ¢asnou progresi onemocnéni
po standardni BFM NHL terapii v zahrani¢i. Doséhl ¢aste¢né odezvy po standardni salvage terapii R-ICE, a poté byl
pfidan empiricky ibrutinib a idelalisib, coZ vedlo k negativit¢é FDG PET. Nésledné prodélal vysokodavkovanou
chemoterapii BEAM s autologni transplantaci progenitorl. Bohuzel asi mésic po auto SCT doSlo k progresi
a metronomicky cyklofosfamid spole¢né s kyselinou valproovou, idelalisibem a ibrutinibem v tomto pfipadé nezménil
pribéh onemocnéni a chlapec zemrel kratce poté.

Zavér: Zatimco druhy pfipad odrézi typicky prlibéh chemorezistentniho B-NHL, prvni m{ze ilustrovat novou variantu
syndromu “Aktivované delta podjednotky PI3K asociované s Burkittovym lymfomem (APDS-like Burkitt lymfoma)”.
V soucasné dobé neni tato jednotka u déti s Burkittovym lymfomem testovana. V pfipadech, kdy je nalezena mutacni
aktivace vyznamné proliferacni dréhy, mdZe byt na zakladé identifikace pfislusnych biomarkerd pouZita cilena lécba.
Velmi zajimava je skute¢nost, Ze cilend lé¢ba byla schopné korigovat funkéni efekt prislusné germindini mutace, ale
nadorové tkané.

Podpora: Tato studie byla podpotena projekty & 16-34083A a &. 16-33209A (MZ CR) a projektem & LQ1605 NPS I
(MSMT CR) a MUNI/A/1332/2016 (MU).
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CILENA LECBA TUMORU MOZKOVEHO KMENE

Mazanek P, Merta T., Stérba J.

KDO, Klinika détské onkologie, FN Brno

Uvod: Od zaif 2015 do srpna 2017 bylo molekularng geneticky vySetfeno 143 déti s relabujicimi/refrakternimi
solidnimi nadory, ev. onemocnénim s extrémné nepfiznivou progndzou jiz v dobé& stanoveni primarni diagndzy s cilem
urcit potencialni lé¢ebné cile tzv. , drugable targets”.

Z tohoto souboru byla vySetiena tkar tumoru u celkem 5 pacientd s obtiZzné bioptovatelnymi gliomy mozkového
kmene. U kazdého z nich byla prok&zéana aberace na urovni DNA nebo na drovni transkripce, na nizZ Ize 1é¢bu zacilit.
Metodika: Metodika: celoexomové sekvenovéni, RNAsequencing

Vysledky: Na zaklad& prob&hlych vy3etieni obdrZeli tzv. targeted biomarker based therapy” navic ke své standardni
|é¢bé 3 pacienti s gliomem mozkového kmene. U jedné pacientky doslo k ¢asné progresi a personalizovand lé¢ba
nemohla byt nasazena, u jedné pacientky navrzenou lé¢bu odmitli rodi¢e. U dvou individuéiné Iécenych pacientd je
dosud doba sledovani relativné kratkd, u jednoho pacienta s nejdelsi dobou sledovéani vedla individualizovana terapie
k vyznamné [é¢ebné odpovédi s celkovou dobou preziti 28 mésicl, s pokracujici lé¢ebnou odpovédi. U 4 letého chlapce
se onemocnéni prezentovalo poruchou rovnovahy a zhor8enou artikulaci. Byl diagnostikovan tumor mozkového
kmene, po biopsii klasifikovan jako high grade gliom. Zahdjil standardni [é¢bu Nimotuzumab-+Vinorelbin+radioterapie.
Presetreni po konkomitantni chemoradioterapii po 5 mésicich lé¢by tumor zregredoval na 75% plvodniho objemu.
Pomoci vySetFeni TruSightTumor panelu byla ve tkéni tumoru detekovédna mutace v genu PIK3CA, kterd je spojena
s hyperaktivitou PI3K/AKT signalni dréhy a ve studiich u dospélych spojena s niz&i odpovédi na EGFR inhibitory, ale
vy38i odpovédi na AKT inhibitory. Na zakladé znalosti ,targetu” byl po 5 mésicich Ié¢by pFisazen miltefosine, primarné
uréeny pro lécbu leischmaniézy. Dle preSetreni 26 mésicl od zahdjeni 1éCby je pacient v parcidlni remisi s drobnou
residudlIni radiologickou abnormitou na MRI a pouze hrani¢né vySsi FLT PET aviditou v oblasti rezidua.

Z4avér: V piipadé nadeho pacienta bylo vyuZito tzv. ,drug repositioningu” tj. vyuZiti znamého léku v nové indikaci a to
na zakladé molekularné genetického vysetreni tumoru. V souvislosti s cilenou terapii a hleddnim novych potencidlnich
léCebnych cill se ukazuje jako nezbytnd znalost biologie tumoru na zacatku i v pribéhu IéCby, roste vyznam
opakovanych biopsii i opakovanych molekuldrné genetickych vysetreni, na jejichz zakladé se [é¢ba nasazuje a priibézné
upresiiuje.
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BECKWITH-WIEDEMANN SYNDROM SPOJENY SE ZVYSENYM RIZIKEM TUMORU,
KAZUISTIKA

Vojtova V., Jerdbkova V.

Klinika détské hematologie a onkologie, Fakultni nemocnice v Motole a 2. LF UK, Ceskd republika

Uvod: Beckwith-Wiedemann syndrom (BWS) je charakterizovany perinatalnim nadmérnym réistem, makroglosif,
exomphalem, hemihyperplazii, postnatéini hypoglykémii. Prevalence se odhaduje na 1/12 000. Pacienti s BWS maji
zvySené riziko rozvoje embryondlnich tumord, jednad se predevsim o nefroblastom, ale taktéZ hepatoblastom,
neuroblastom, adrendini karcinom a rhabdomyosarkom. U pacientli s BWS nach&zime otcovské duplikace 11p15,
delece nebo translokace matefské alely H19, nebo mutace Ci delece centra imprintingu. Genetické zmény vedou
k nadmérné produkci IGF2, ktery nasledné splsobuje nadmérny rlist a rozvoj tumord.

Metodika: Prezentujeme kazuistiku pacienta s BWS, hepatoblastomem a nefroblastomem

Vysledky: Pacient anamnesticky postnatéalné s trvajici hypoglykémii a hepatomegélii, na prvnim UZ bficha popsano
loZisko v pravém jaternim laloku, laboratorné elevace Alpha fetoproteinu (AFP) 68 000 ug/l. Genetické vySetreni
prokazuje BWS, paternéini uniparentéini disomii 11p15. Pro progresi loZiska a elevaci AFP na 72000 ug/I pacient
indikovan k resekci tumoru pro susp. hepatoblastom. Provedena pravostrannd lobektomie, histologicky potvrzen
epitelovy hepatoblastom smiSeny typ. Pooperacné pokles AFP a zahéjeni chemoterapie dle protokolu SIOPEL 3 Liver
tumour pilot studies (2 cykly Cisplatiny). Po podéni posledniho cyklu chemoterapie elevace AFR, mésic po ukonceni se
na na MRI vySetFeni bricha zobrazuje lozisko v levé ledviné uloZeno centrainé. Extirpace loZiska nebylo mozno provést
pro jeho centrélni lokalizaci a biopsie loZiska byla rizikova pro moznost diseminace, pacient proto indikovan
k levostranné ureteronefrektomii, histologicky nalez odpovida nefroblastomatéze. Pacient déle sledovan ambulantné,
postupné pokles AFP a7 na 8,5 ug/I. Ve véku 2 a pll roku na UZ vySetieni se zobrazuje loZisko v korové vrstvé pravé
solitérni ledviny, nésledné provedena biopsie loZiska, histologicky nélez odpovida nefroblastomu blastémovému typu.
Zahéjeni terapie podle protokolu SIOP Nephroblastoma Study 2001 (AV-2, VCR/AMD) v dobé 27 tydnd. Po 2 cyklech
chemoterapie s AMD rozvoj venookluzivni nemoci jater (VOD). Pri kontrolnim UZ bficha zjisténa progrese loZiska
v pravé ledviné na Ié¢bé&, proto zahdjena terapie dle protokolu SIOP Nephroblastoma Study 2001 High Risk (VP16,
Carbo, Cyclo, Doxo), |é¢ba pokracuje.

Zavér: BWS vyvolan mutaci unipaternaini disomie 11p15 je spojen se zvySenym rizikem rozvoje embryonélnich
tumord v kratké dobé v porovnani s jinymi mutacemi zplsobujicimi BWS, cozZ se potvrzuje i u naseho pacienta.
Z téchto dlvod( je nutnd intenzivni dispenzariza¢ni péce se zobrazovacimi kontrolami a vySetfenim onkomarkr( jako
je AFP.
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NEOBVYKLA PREZENTACE HISTIOCYTOZY Z LANGERHANSOVYCH BUNEK

Boganska P. (1), Svojgr K. (1)

1 - Klinika détské hematologie a onkologie, 2 — Ustav patologie a molekuldrni mediciny, 3 —Klinika zobrazovacich
metod, Fakultni nemocnice v Motole a 2. Lékar'skd fakulta Univerzity Karlovy, Ceskd republika

Uvod: Histiocytéza z Langerhansovych bunék (LCH) je vzécné klonaini onemocnéni charakterizované akumulaci
aberantnich dendritickych bunék v rdznych tkanich. Pribéh i klinické projevy LCH m(zou byt zna¢né variabilni,
od sponténni regrese aZ po rychle progredujici prlbéh vyZadujici intenzivni [é¢bu.

Metodika: Prezentujeme kazuistiku pacienta s LCH

Vysledky: Od prosince 2016 byl na KDHO vysetfovan 11-lety chlapec pro lokalizovanou mékkou podkozni rezistenci
na kalvé temporélné vlevo. Pacient byl klinicky bez obtiZi, jeho anamnéza bez pozoruhodnosti, bez predchozich
zndmek traumatu ci jinych celkovych pfiznakd. Laboratorni vysledky byly v mezich normy. Objektivni fyzikalni vySetreni
neprokazalo lymfadenopatii ¢i hepatosplenomegalii. Na k{Zi byl patrny generalizovany exantém charakteru makul az
hnédych papul se Zlutym centrem, majoritné na hrudniku, a v inguinéini a axildrni oblasti. Pro suspektni formu juvenilni
xantogranulomatézy byla provedena biopsie z kozni léze, kterd byla bez nédlezu neoplézie. MRI hlavy prokézalo
osteolytické loZisko velikosti cca 2x2cm v pars squamosa levé temporalni kosti. Biopsie potvrdila LCH, BRAF mutace
nebyla prokdzéana. Na vstupnim RTG snimku plic byl ndlez mnohocetnych nodul s max. velikosti az 8x5 cm. Histologie
z plicniho loZiska vSak nesvédcila jednoznacéné pro LCH vzhledem k nélez( histiocyt(i non-Langerhansova typu blizicim
se histiocyt@im pfi Rosai-Dorfmanové chorobé, patognomickd emperipoléza vsak nebyla nalezena. Celkovy rozsah
onemocnéni byl hodnocen jako multisystémova histiocytdza s postizenim skeletu, plic, LU, sleziny, pankreatu. Lécba
zahé&jenadle protokolu LCH-IV, po 12 tydnech é¢by patrna parciéiniregrese onemocnéni, pacient byl dale randomizovan
do udrzovaci terapie.

Zavér: | pres vyznamny rozsah postiZeni je pacient trvale v klinicky vyborném stavu, coZ potvrzuje zna¢nou variabilitu
pribéhu onemocnéni. Tato kazuistika predstavuje unikétni prezentaci histiocytdrniho onemocnéni, které by mohlo
predstavovat prechod mezi jednotlivymi histiocytarnimi syndromy.
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CENTRALNI NEUROTOXICITA JAKO KOMPLIKACE LECBY AKUTNI LYMFOBLASTICKE
LEUKEMIE U DETI V CESKE REPUBLICE

Sipek J. (1), Sadilkovéa P, (1), Sramkova L. (1.), Janotova I. (1), Stérba J. (2), Pospigilova D. (3), Timr P. (4),

BlaZzek B. (5), Votava T. (6), Prochézkové D. (7), Hak J. (8), Stary J. (1)

1-Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol a UK 2.LF, Praha 2-Klinika détské onkologie, FN Brno 3-Détskd
klinika FN Olomouc 4-Détskd oddéleni, Nemocnice Ceské Budéjovice 5-Klinika détského lékarstvi FN Ostrava
6-Détskd klinika FN Plzeri 7-Détské oddéleni, Masarykova nemocnice, Usti nad Labem 8-Détskd klinika FN Hradec
Krdlové

Uvod: Neurotoxicita v priib&hu 1é&by akutni lymfoblastické leukémie (ALL) je pomé&rné &astou a zévaznou komplikaci,
kterd podle své tize nejen negativné ovliviiuje intenzitu a Ucinnost |écby, ale také mliZze pacienty piimo ohrozovat
na zivoté a zpUsobit zdvazné trvalé nasledky.

Metodika: Hodnotili jsme centréini neurotoxicitu v pribéhu lé¢by ALL na protokolech ALL IC BFM 2002 a AIEOP BFM
ALL 2009, kdy byly toxické udalosti systematicky hléSeny, detailni informace o jednotlivych udalostech jsou k dispozici
az na protokolu AIEOP BFM ALL 2009. V této skupiné pacientli jsme jednotlivé udalosti definovali podle obecné
uznavanych kritérii jako stroke- like syndrom ( SLS), posterior reverse encephalopathy syndrom( PRES), steroidni
psychézu a centrélni neurotoxicitu vyvolanou nepiimo, tj. krvédcenim, metabolickou, nebo trombotickou etiologii.
Vysledky: V pribéhu protokolu ALL IC BFM 2002 bylo Ié¢eno 291 pacientd, pocet hldSenych centrélnich neurotoxicit
byl 29, coz odpovida necelym deseti procent@im. Na protokolu AIEOP BFM ALL 2009 bylo lé¢eno 407 pacient(, vyskyt
centraini neurotoxicity Ié¢by byl obdobny a byl zaznamenan u 40 pacient(l, coz odpovidé opét témér deseti procentlim
[écenych. Viyskyt neurotoxicity byl srovnatelny u divek i chlapc(, u divek bylo hldSeno 14 pfipadd, u chlapct 16 pripadd.
Nejcastéji reportovanou neurotoxicitou byl PRES, celkem 18 hl&seni. Z dlivodu z&vazné centréini neurotoxicity bylo
11 pacientd preloZzeno na ARK, 8 vyZadovalo intubaci, 3 pacientii obéhovou podporu, u 5 pacentd doslo k opakovanym
epizoddm. Minimalné u dvanacti pacientl (tj. u 30%) pretrvavaji dosud nésledky probéhlé neurotoxicity.

Zavér: Moderni 1éCebné protokoly jsou velmi intenzivni, coZ zvySuje Uspésnost |é¢by zdkladniho onemocnéni avsak
za cenu vyznamné nezadouci toxicity. Centralni neurotoxickou epizodu vyvine béhem Ié¢by ALL priblizné 10% pacient,
coZje nezanedbatelny pocet. Pochopeni mechanism{ centréini neurotoxicity a moznosti jeji prevence a [é¢by pfispivaji
ke zlepSeni péce o pacienty s ALL.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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POZDNIi NASLEDKY LECBY AKUTNI LYMFOBLASTICKE LEUKEMIE V DETSKEM VEKU -
ZKUSENOSTI NASEHO CENTRA

Pukan¢ikova E., Reichlova V., Luk$ A., Janotova |, Sramkova L., Sukova M., Smigek P, Stary J.

Klinika détské hematologie a onkologie 2.LF UK a FN Motol

Uvod: V poslednich desetiletich do&lo k pozoruhodnému zlep3eni prognézy détskych pacient(i s hematologickymi
malignitami. Ackoliv jsou do diagnostiky promptné zavadény nové high-tech metody, [é¢ebné moZnosti se zasadnéji
neméni. Nadéle je zékladem chemoterapie a kortikoidy: se vsemi dlsledky pro détské pacienty. Po ukonceni 1é¢by
zacind dlouhodobé sledovani, které je minimalné do 18 let véku zajisténo na hematologickych ambulancich. Déle jsou
pacienti pfedani do péce praktického |ékafe s doporu€enim zaméreni dispenzarizace na nejCastéjsi pozdni nasledky.
Détsky hematoonkolog vsak zpétnou vazbu obvykle dostéva pracné a v nelplné forme.

Metodika: Do naseho souboru bylo zahruto 355 pacientd, u kterych se podafilo dohledat aktudlni (idaje o zdravotnim
stavu. Pacienti byli 1éCeni v letech 1987 — 2010 podle protokoll: ALL83, ALL90, ALL95, ALL BFM 2000 Interim,
ALL IC 2002.

Vysledky: Median véku je 25 let (min. 7, max 45). Nejvétsi skupinu pozdnich nasledkl predstavuje muskuloskeletdlni
problematika - celkem 29 pacientl (aseptické nekrézy, chronické bolesti kosti a kloub(). Neurologicko-psychiatrické
potize se vyskytuji u 31 pacientl (poruchy uceni, periferni polyneuropatie, epilepsie). Nadvaha byla udéavana
u 24 pacientt a kardiovaskulédrnionemocnéniu 4 pacient(. Endokrinologické poruchy jsou zaznamendany u 24 pacientd.
u 8 pacientd. Naopak velmi priznivou zpravou je, Ze 49 pacientll ma vlastni déti bez IVE.

Zaveér: Zasadni prekdzkou k ziskani ucelenych informaci o pozdnich néasledcich 1é¢by détskych malignit je nejednotnost
evidence. Néktéri z prezivsich uvitaji dlouhodoby monitoring svého zdravotniho stavu, ale fada z nich o poskytovani
podrobnych Udajt nema zéjem. Pri sestavovani doporuceni pro dlouhodobé sledovani prezivsich se budeme trvale
potykat s otdzkou cost-benefitu vySetreni. Po zavedeni novych |éCiv do terapie se otevird zcela nova kapitola — napf.
dlouhodobé zmény imunitniho systému po biologické Ié¢bé.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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HETEROGENITA CHROMOSOMALNICH ZMEN U NEFROBLASTOMU

Vicha A. (1), Jen&ové P, (1), Kodetova D. (2), Grega M. (2), Svojgr K. (1), JeFabkova V. (1), Vojtova V. (1), Mali J. (1)
1-Klinika détské hematologie a onkologie 2.LF UK a FN Motol, 2-Ustav patologie a molekuldrni mediciny 2.LF UK

a FN Motol

Uvod: U nefroblastomu byly definovany genetické prognostické znaky. Delece 1p a 16q jsou spojeny s East&jgim
relapsem onemocnéni, ale neovliviiuji celkové prezivani. Gain 1q je spojen s celkovym horsim prezivanim pacientd.
Predevsim je prokazovana Gain MYCN a del. 17p (nékteré prace uvadéji pouze u anaplastického typu onemocnéni).
Méné informaci je zndmo o heterogenité chromozomélnich zmén u nefroblastomu a jejich rozdilu u primérnich
nefrektomii a nefrektomiich po predoperacni chemoterapii. Nase studie se zaméfila na prlikaz heterogenity
chromozomalnich zmén u nefroblastomu.

Metodika: Do studie bylo zarazeno 11 pacient(i (11 nefrektomii; 33 vzork( z kazdého tumoru byly odebrény 3 vzorky).
Pacienti byli Ié¢eni ve FNM a byli zde i operovéani. K priikazu chromozomalnich zmén (delece, gain, UPD) jsme vyuZili
SNP Illumina CytoSNP12v2.1 arrays. OvéFeni pUPD v oblasti 11p15 jsme provadéli pomoci Salsa MS- MLPA BWS/
RSS MEO30-C3 probemix (MRC-Holland).

Vysledky: Sedm vzork( bylo z primérnich nefrektomii a pétkrat byla nefrektomie provedena po predoperacni
chemoterapii. Ve v3ech tumorech jsme prokézali chromozomalni zmény. V tumorech z primarnich nefrektomii byl
nédlez chromozomalnich zmén shodny ve viech 3 vzorcich a heterogenni nalez ve 4 nadorech. Ve vSech 5 nadorech
odebranych po predoperacni chemoterapii jsme prokézali heterogenity chromozomalniho vySetreni. Chromozomalni
zmény jsme neprokdzali v chromozémech 5. a 20.. NejCasté€ji jsme prokazovali zmény na chromozémech
1(6);6(7);7(6);8(5);11(6). Heterogenita nélezu nebyla prokdzdna pouze u chromozémi 2; 3; 13. Pokud jsme se
zameéfili na prognostiky vyznamné chromozomalni oblasti, prokézali jsme gain 1q u 5 n&dor(l /1 heterogenni nélez;
del. 1p (4/3); del. 16q (1/0); UPD 11p (5/1). Heterogenita UPD 11p byla prokdzéna také pomoci MLPA techniky.
Zavér: Jednoznainé jsme tak prokéazali heterogenitu chromozomalni zmén (8x z 11 vy$ettfovanych tumord). Castgji
byla prok&zéna ve vzorcich odebranych po predopera¢ni chemoterapii. Prokézali jsme heterogenitu v UPD 11p, coZ je
povazovano za velmi ¢asnou zménu a zde nebyla dosud heterogenita popsana. Heterogenni nélez byl prokézan také
u biologickych prognostickych znak(. Nabizi se tak otdzka, zda je vySetfeni pouze jednoho vzorku dostate¢né
ke stanoveni progn6zy onemocnéni.

Podpora: Podporeno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203
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ERYTROIDNi RADA UKAZUJE KVALITU VZORKU KOSTNIi DRENE PRI ANTILEUKEMICKE
CHEMOTERAPII

Vakrmanovaé B. (1), Novékové M. (1), Vodickové E. (2), Houdkova A. (2), Vaskova M. (1), Janotova |. (3), Stary J. (3),
Trka J. (1,3), Hrusék O. (1,3), Mejstiikova E. (1,3)

1-CLIP - Childhood Leukaemia Investigation Prague, Klinika détské hematologie a onkologie, 2. 1ékar'skd fakulta,
Univerzita Karlova, Praha 2 - Oddéleni klinické hematologie, Fakultni nemocnice v Motole, Praha 3 - Klinika détské
hematologie a onkologie, 2. Iékarskd fakulta, Univerzita Karlova, Fakultni nemocnice v Motole, Praha

Uvod: Akutni lymfoblastické leukemie (ALL) je nej¢ast&j&im nadorovym onemocn&nim u déti. V rémci 1é&ebného
protokolu AIEOP BFM 2009 je v den 15 hodnocena odpovéd na [é¢bu pomoci stanoveni minimalnf reziduaini nemoci
(MRN) v kostni dreni (KD) prétokovou cytometrii (PC). Pacienti vysokého rizika (HR) maji 210% malignich bunék
(blasti) v KD, pacienti standardniho rizika (SR) < 0.1%, ostatni pacienti jsou stfedniho rizika (MR). Hodnoceni MRN je
Casto komplikovano nizkou bunécnosti a klicovou otézkou je, jak poznat nereprezentativni vzorek s vyznamnou
pfimé&si periferni krve. V roce 2008 jsme spolu s dalsimi 4 narodnimi laboratofemi definovali standardni operacni
postup, dle kterého by mél reprezentativni vzorek v den 15 obsahovat 22% erytroidnich prekurzor( (EP) definovanych
jako jaderné buriky imunofenotypu CD19negCD45neg u B prekurzorové (BCP) ALL a CD7negCD45neg u T ALL.
Metodika: Pomoci PC jsme hodnotili 332 vzorkl KD den 15 (294 BCP ALL, 38T ALL). Celkem 36 pacientl bylo
hodnoceno jako HR, 178 jako MR, 112 jako SR, 6 vzork{ bylo nehodnotitelnych. Jaderné buriky byly definovény
pomoci znaceni SYTO16 & SYTO41, viabilita pomoci DAPI (4,6-diamidin-2-fenylindol)

Vysledky: Medidn zastoupeni EP je 5.2% (0.4-43%). Vlyznamné niZsi zastoupeni je u pacientl SR (median 3.5%)
ve srovnanis MR (6.9%) i HR (5.4%). Nebyl rozdil mezi pacienty s BCP a T ALL. Celkem 49 pacient(i (46 B-ALL, 3 T-ALL)
mélo nizké zastoupeni EP (<2%) dle PC, z toho 27 bylo SR, 14 MR, 2 HR, 6 pacient( bylo nehodnotitelnych dle PC
v den 15.

Zjistili jsme, Ze populace CD19neg45neg v sobé zahrnuje vyznamnou subpopulaci neZivych bunék dle znaceni DAPI
(6.5-97%, medién 58%). Populace definovand pomoci CD71 je z pohledu viability specifi¢téjsi (nezivé buriky v rozmezi
0-67%, median 8.9%). Obé& populace spolu koreluji (r=0.7), nicméné % CD71pos bunék je vyznamné niz&i (median
1.2%).

Zavér: Celkem 15% pacientll mélo nizké zastoupeni EP v den 15. Prokézali jsme signifikantné nizsi zastoupeni EP
u pacientd se SR. Populace definovand jako CD19neg45neg zahrnuje velké mnoZstvi apoptotickych bunék.
Specifictéjsi definice této populace pomoci CD71 zahrnuje erytroidni linii od stédia erytroblastd.

Podpora: AZV 15-28525A
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MOLEKULARNE CYTOGENETICKE NALEZY U 64 DETI S T-ALL A JEJICH VYZNAM PRO
PROGNOZU ONEMOCNENI

Lizcové L. (1), Zemanova Z. (1), Prihodova E. (1), Pavlistova L. (1), Svobodové K. (1), Lhotské H. (1), Mejstiikova E. (2),
Hrugak O. (2), Luknérova P. (2), Janotova I. (3), Sramkové L. (3), Stary J. (3), Michalova K. (1)

1 - Centrum nddorové cytogenetiky ULBLD VFN a 1.LF UK v Praze, 2 - CLIP Klinika détské hematologie a onkologie
UK 2.LF a FN Motol, 3 - Klinika détské hematologie a onkologie UK 2.LF a FN Motol

Uvod: Karyotyp leukemickych bunék v dob& diagnézy patii u détskych ALL k dlleZitym prognostickym faktor@im.
U ~50% déti s T-ALL vSak nachdzime normalni karyotyp, a prestoZe byla popséana rada kryptickych rekurentnich
chromosomovych aberaci, jejich prognosticky vyznam zatim neni zcela jasny. Cilem studie bylo detailné analyzovat
buriky kostni dFené déti s T-ALL pomoci kombinace molekulédrné cytogenetickych metod, urcit frekvenci kryptickych
aberaci, posoudit jejich vyznam pro progn6zu onemocnéni a identifikovat aberace spojené s vy38im rizikem relapsu.
Metodika: V pribéhu let 1996-2016 jsme prospektivné a retrospektivné vysetfili 64 déti s T-ALL (19 divek
a 45 chlapcl, median véku 8,25 let, median sledovani 7,9 let). Buriky kostni dfené jsme studovali v dobé stanoveni
diagnézy kombinaci konven¢niho G-pruhovéni a molekuldrné cytogenetickych metod. Nejcastéjsi znédmé
chromosomové aberace, tj. prestavby TCR lokust (TRA-14q11, TRB-7q34, TRG-7p14), aberace genl TLX3 (5q35),
CDKN2A (9p21) a ABL1 (9934) jsme detekovali pomoci I-FISH (Dako, Abbott). Komplexni karyotypy jsme analyzovali
metodami mBAND/mFISH (MetaSystems) a/nebo CGH-SNP array (Agilent).

(19x monoalelickd, 16x bialelickd), které jsme pozorovali u 35/64 nemocnych, obvykle v kombinaci s dalsimi zménami,
a déle prestavby lokusd pro TCR geny prokdzané u 17/64 déti (11x TRA, 6x TRB). Prestavby genu TLX3 jsme
detekovali u 15/64 pacient(, pfi¢emz aberace TLX3 nebyly nikdy asociovany s prestavbami TCR lokus(. Komplexni
karyotyp jsme prokéazali u 10/64 nemocnych. Rekurentni zlomovad mista v rdmci komplexnich karyotypd jsme
pozorovali v oblastech 535 (gen TLX3) a 10g24 (gen TLX1). V sou¢asné dobé 48/64 pacient( Zije v prvni nebo druhé
kompletni remisi. Relaps onemocnéni se vyskytl u 17 déti, 16 jich zemrelo. Nejdelsi preziti OS i EFS bylo spojeno
s prestavbou TRA lokusu (p<0.05). Signifikantné kratsi OS i EFS (p<0.05) méli pacienti s aberacemi genu TLX3.
Zavér: Prokazali jsme kryptické chromosomové aberace u 86 % nemocnych. Prestavby TRA lokusu byly asociovany
s dobrou prognézou, zatimco u déti s aberacemi TLX3 genu dochézelo ¢astéji k relapsiim onemocnéni a mély kratsi
celkové preziti.

Podpora: Podporeno granty RVO-VFN64165, GACR-P302/12/G157.
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NEURODEGENERATIVE LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS: CURRENT CHALENGES AND
POSSIBLE SOLLUTIONS

Krenové Z. (1), Stérba J. (1), Abla 0. (2)

1-Klinika Détské onkologie Brno, 2-Sick Kids Hospital, Toronto

Uvod: Background: Langerhans cell histiocytosis (LCH) is an inflammatory myeloid neoplasia that can affect many
organs, including the central nervous system (CNS). Two patterns of CNS-LCH have been identified: granulomatous
(ortumorous) and neurodegenerative (ND) - CNS LCH. Granulomatous CNS-LCH can manifest with polyuria/polydipsia,
seizures, increased intracranial pressure or other signs, depending on location. The typical location on MRI is
extra-axial (hypothalamic-pituitary region, meninges, pineal gland, choroid plexus) and pathology usually reveals
CD1a/Langerin + histiocytes. ND-CNS LCH is a rare and devastating late sequelae of LCH, with a prevalence ranging
from 1% to 25%. Clinical manifestations can be extremely heterogeneous, ranging from minimal or no neurological
symptoms, to a severe clinical picture including ataxia, speech problems, spastic quadriparesis, intellectual disability
and psychiatric symptoms.

Metodika: Case Reports: We present two cases of LCH who were both at very high risk for ND-CNS LCH.

Vysledky: We highlight the benefits from the improved understanding of LCH biology over time.

Zavér: Conclusion: Combination therapy with BRAF-V600E + MEK inhibitors needs to be tested as first line treatment
for these very high risk patients with proven activation of the RAS-RAF-MEK-ERK pathway. In addition, because of the
similarities between LCH and leukemias/non-Hodgkin lymphomas, and since the latter group suffered from frequent
CNS relapses until specific CNS directed therapy was introduced decades ago, we propose to study the addition of
intrathecal therapy (IT) for patients with CNS-LCH as well as prophylactic IT for those with CNS-risk lesions and/or DI.
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THE LONG AND WINDING ROAD ..... TO MODERN MANAGEMENT OF NEPHROBLASTOMA
CHILDREN

Smelhaus V. (1), Stary J. (1), Jetabkova V. (1), Svojgr K. (1), Snajdauf J. (2), Rygl M. (2), Zitkovéa M. (3), Hoték J. (3),
Kyn¢l M. (3), Kodet R. (4), Kodetové D. (4), Malinova B. (5), Koutecky J (1).

1 - Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol, Praha 2- Klinika détské chirurgie 2. LF UK a FN
Motol Praha 3- Klinika zobrazovacich metod 2. LF UK a FN Motol, Praha 4 - Usta patologie a molekuldrni mediciny
2. LF a FN Motol, Praha 5 - Onkologickd klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

Uvod: Nephroblastoma (Wilms tumor) is the most common solid renal malignancy that has

been steadily increasing its tretment outcomes to the 90% level while at the same

time modulating the intensity of therapy.

Metodika: Current investigation and treatment is well defined and provided. A child goes through staging procedures
(abdominal ultrasound, MR, chest X-ray and CT) and starts its preoperative chemotherapy and according the extend
of disease, shrinkage of the tumor, histopathological response it receives postoperative chemotherapy +/- radiotherapy
or surgery of lung mets). The duration and intensity of the treatment is as low as acceptable.

Vysledky: The real and historical success of Wilms tumor outcomes is the result of many multicentric trials and
studies. But the way the this success was not simple: prior the era of CT and MRI the abdominal angiography could
find the typical

Zavér: The management of Wilms tumor children in the past history was difficult and complicated, but these historical
experience enabled current attitudes to these children a reduction of late treatment sequella.

Current management strategies focus on reducing morbidity, especially among

those with a good prognosis.

Podpora: Supported by MZ CR — RVO, FN Motol 00064203
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LECBA SUNITINIBEM VYSOCE RIZIKOVYCH, RELABUJICH A REFRAKTERNICH SOLIDNICH
NADORU U DETi - ZKUSENOST JEDNOHO CENTRA

Souekova L. (1,2,3,4), Sadilova K. (5), Kyr M. (1,2), Pavelka Z. (1,2), Nebeska K. (1), Madry P. (2,3), Stérba J. (1,2,3)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - Lékarskd fakulta, Masarykova Univerzita, 3 - FNUSA -ICRC, 4 - Masarykav
onkologicky ustav, 5 - Veterindrni a farmaceutickd univerzita v Brné

Uvod: Standardni, konvenéni [é¢ba vysoce rizikovych (HR) relabujicich a refrakternich solidnich nadorti u d&ti bohuzel
nepfindsi uspokojivé vysledky. Pediatriti pacienti s agresivnim typem nédoru maji statisticky velmi nizkou
pravdépodobnost dlouhodobého preZiti a jsou ohroZovani toxicitami souvisejicimi s konven&ni intenzivni multimodalni
|é¢bou. Personalizovany zplsob cilené 1é¢by zaloZeny na identifikaci biomarkerl mdze pfindSet na individudIni Grovni
zlepSeni terapeutickych vysledkd i u déti s riznymi typy HR nador.

Metodika: Jednd se retrospektivni analyzu u détskych pacient( (1-18 let), u kterych byla lIé¢ba sunitinibem, v rezimu
off label” indikovana na zéklad& vysledkd histologického vyetfeni nadoru, transkriptomiky a celogenomového
sekvenovani, po pfedchozi netisp&sné standardni IéCbE. Sunitinib byl podavan v jedné denni dévce 25 mg/m?2.
Vysledky: Za obdobi 2014-2017 bylo zafazeno celkem 18 déti ve véku v rozmezi 1 - 15 let s medidnem 8 let
do analyzovaného souboru. Délka terapie sunitinibem byla 7 mésict (medidn) v rozmezi 1 - 24 mésicl. Kompletni
odpovéd byla dosaZzena u 3 pacientl , ¢aste¢na odpovéd u 2 pacientd, stabilizace onemocnéni byla pozorovéana
u 3 pacient(, progrese onemocnéni nastala u 3 pacientl a v dlsledk(l onemocnéni zemrelo celkem 7 pacientd.
V souvislosti s [é¢bou sunitinibem byly pozorované tyto nezadouci tcinky (G1-3): zvySend Unava, hypoglykemie, zmény
barvy kidZe, vlast, zmény v KO, elevace TSH, slizni¢ni toxicity, poruchy GIT.

Na grafu je zndzornén Cas preZiti, méreny od zahjenilécby sunitinibem od 1. relapsu + celkové délka terapie sunitinibem.
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Zavér: Lécba sunitinibem byla spojena s kompletni odpovédi, ¢aste¢nou odpovédi a stabilizaci onemocnéni u 44,4 %
(8z 18) pacientt, u 55,6 % pacientl doslo k progresi nddorového onemocnéni ¢i imrti v diisledku onemocnéni. Lécba
sunitinibem byla u détskych pacient(l dobre tolerovana a pozorované NU byly srovnatelné s dospé&lou populaci a SPC.
Podpora: VI CZECRIN LM2015090
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PRVY PRIPAD REVESZ SYNDROMU V SLOVENSKEJ REPUBLIKE S JEDINECNOU NOVOU
MUTACIOU

Gresikova M. (1), Tom¢ikova D. (2), D. llencikova D. (3), Holobrada M. (4), Mojzisové K. (5), Biskup S. (6),

Horhagel K. (6), S. Jorchel S. (6), Reicheter K. (6)

1-HTO OLM, DFNsP Bratislava, 2 - Detskd ocnd klinika, DFNsP Bratislava, 3 - Genetickd ambulancia, DFNsP
Bratislava, 4 - KoZnd ambulancia, DFNsP Bratislava, 5 - Neurologickd ambulancia, DFNsP Bratislava, 6 - Praxis fiir
Humangenetik, Tiibingen, Nemecko

Uvod: Revesz syndrém (RS) bol prvy raz popisany r.1992 ako vynimo&ny variant dyskeratosis congenita (DC). DC je
rovnako vzacny syndrom, donedévna zahrnal len pacientov s klasickou triddou mukokutdnnych abnormalit (retikulérna
pigmentacia koZe,dystrofia nechtov, Ustne leukoplakie), s vysokym rizikom vyvoja syndrému zlyhania kostnej drene
(KD) a malignity. Pokroky v genetike potvrdili klinicka a genetickd heterogénnost ochorenia, ohrani¢enu protipélnymi
formami DC: kryptogénnovu, s rézne zévaznou aplastickou anémiou alebo

myelodysplaziou a zadvaznymi variantami ako je Hoyeraal Hreidarsson syndrom s cerebralnou hypopléziou a Revesz
syndrém s bilaterdlnou exudativnou retinopatiou.

Metodika: DC a jej rézne formy st chorobou s defektnou tdrzbou systému telomér. Systém teloméra —telomeréza je
ochranny komplex na konci kaZdého chromozému, pretoZe chromozém s “nezalepenymi’ koncami z neznamych
dévodov nie je schopny dlhodobej existencie. Dnes je identifikovanych 6 génov, ktoré kéduju normélnu funkciu
telomerdzového komplexu (DKC1, TERC, TERT, NOP10, NHP2) a shelterin-komplexu (TINF2), zodpovedného
za prediZenie a ochranu konca telomér. Mutécie v tychto génoch sposobuji skratenie telomér, predéasné starnutie
bunky, geneticku instabilitu, prip. nddorovou transforméciou, majd réznu kliniku, typ dedi¢nosti, aj prognézu.
Vysledky: Predstavujeme pacienta s ojedinelym Revesz syndrémom. Pricinou prvého vySetrenia vo veku 20 mesiacov
bol strabizmus. Netypické symetrické zmeny na ocnej sietnici boli diagnosticky problém, asymptomaticky stav
sprevadzala trombocytopénia (30x109/1). Pomalé vizualizacia dysplazie nechtov, retikuldrna pigmentacia koze,
retardacia vyvoja, ataxia a pomaly vyvoj aplastickej anémie suponovali DC a urcili exudativnu retinopatiu. Genetické
vySetrenie potvrdilo na chromozéme 14912 mutéciu v géne TINF2 (variant ¢.865C>T;pPro289Ser). Nepopisana
mutécia lokalizované v kodéme uZ publikovanych mutécii pri Revesz syndréme typu mozaicizmu potvrdzuje RS
a suponuje de novo mutéaciu.

Zavér: Aktudlne tazkosti 7-roéného pacienta: znizenie zraku, ataxia s neschopnostou samostatnej chédze, lahka
mentélna retardéacia st invalidizujuce. Pomaly progredujica periférna cytopénia odpoveda hypoplazii kostnej drene,
zatialbez zvy3enejchorobnostia lie¢by. Kurativna transplantécia KD prinedostupnostirodinného darcu, multisystémove
progredujuce postihnutie a publikované vitdlne zévazné potransplantacné komplikacie znésobuju nepriaznivu
prognézu. Kazuistika upozorfiuje na variabilitu prejavov DC a vyznam genetického vySetrenia pre upresnenie
kryptogénnych, aj multisystémovych variantov DC
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AUTOIMUNITNI LYMFOPROLIFERATIVNI SYNDROM ANEB MALY CHLAPEC S VELKOU
SLEZINOU

Krizékové L., BlaZek B. (1), Sukova M. (2), Hrusék O. (3), Rensing-Ehl A. (4)

1 - Klinika détského lékarstvi FN Ostrava, 2 - Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, 3- Laborator CLIP

4 - Center for Chronic Immunodeficiency, Freiburg, Germany

Uvod: Autoimunitni lymfoproliferativni syndrom (ALPS) je vzécné onemocnéni charakterizované defektem apoptézy
lymfocyt( vznikajicim nej¢asteji

na podkladé mutace FAS genu (ALPS-FAS). Perzistujici autoreaktivni lymfocyty se akumuluji ve tk&nich a zplsobuji
klinicky obraz chronické lymfadenopatie, splenomegalie, cytopenie postihujicijednu nebo vice krevnich Fad a zvy3eného
rizika rozvoje lymfomu.

Hlavni diagnosticka kritéria ALPS jsou chronickd neinfekéni a nemaligni lymfadenopatie a/nebo splenomegalie
a zvy$ené procento double-negative CD3+TCRab+CD4-CD8- T-lymfocytd. K dalSim kritériim patii defektni apopt6za
lymfocyt(, elevace biomarker( (sFASL, IL-10, IL-8, vitamin B12), molekul&rné-geneticky priikaz patognomické mutace
(germinéini nebo somatick& mutace FAS genu, FAS ligandu, pripadné CASP10), typicky histologicky obraz, pfitomnost
imunitni cytopenie a pozitivni rodinng anamnéza.

Cilem Ié¢by ALPS je kontrola imunitnich cytopenii, optimalné i redukce lymfoproliferace v pfipadé bulky disease nebo
vyznamné splenomegalie. K 1é¢bé& cytopenii u ALPS byla doposud nej¢astéji vyuzivana standardni imunosupresiva,
vzacné splenektomie. Mykofenolat mofetil mdze mit pfiznivy efekt na cytopenie, neni ale schopen indukovat apoptézu
lymfocytll a redukovat lymfoproliferaci. mTOR inhibitor sirolimus ma lepsi apoptoticky efekt, proto je podle aktudlnich
doporucenf lékem prvni volby u pacientd s vyznamnou lymfoproliferaci.

Metodika: Na piipadu chlapce s ndhodné zjisténou splenomegalii prezentujeme velmi vzacny kompletni obraz ALPS
na podkladé deficitu FAS.

Vysledky: Sedmilety chlapec byl referovan na hematologii pro vyznamnou splenomegalii (+ 9 cm pod oblouk Zeberni)
a generalizovanou lymfadenopatii. V anamnéze mél recidivujici respiracniinfekty a rlist pod 3. percentilem, prisuzovany
celiakii. Laboratorné byla zachycena pouze izolovand mirmné trombocytopenie (120-140x109/1) s pozitivnimi
antitrombocytarnimi protildtkami (ELISA), ostatni parametry krevniho obrazu, biochemické markery a autoprotilatky
byly negativni. Neprokéazali jsme infek&ni, metabolickou etiologii ani portéIni hypertenzi, vySetfenim kostni diené byla
vylou¢ena hematologickd malignita. Cilenym vySetienim pritokovou cytometrii bylo zjisténo vysoké procento DNTC
(21%v ramci TCRab+), dale mél pacient pozitivni biomarkery (vysoké hladina vitaminu B12 a sérového FAS ligandu),
nalezy patognomické pro ALPS. Kompatibilni s diagnézou byl i histologicky obraz exstirpované uzliny (atypicka
parakortikaIni hyperplazie T lymfocyt(). Molekuldrné genetickym vySetfenim (Sangerova sekvenace) provedenym
v Centru pro chronické imunodeficity ve Freiburgu (CCI) byla potvrzena heterozygotni germinéini mutace FAS genu
(CD95 IVS8 c.676+1G>A donor splice site heterozygot). Vzhledem k vyznamné lymfoproliferaci byla indikovana |é¢ba
sirolimem, kterd probihd od tnora 2017 s velmi dobrou toleranci a nadéjnym efektem.

Zaveér: ALPS patii mezi vzacné priciny lymfoproliferace nebo imunitnich cytopenii. Nicméné vzhledem k jeho zavazné
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progndéze je nutné ho zahrnout do diferencidlni diagnostiky Evansova syndromu a nevyjasnénych lymfoproliferaci.
Skriningové vySetfeni DNTC priitokovou cytometrii je dobre dostupné a specifické. Optimalni léCebnd strategie zatim
z(stava vyzvou, nadéjné zpravy o efektu sirolimu musi byt jesté potvrzeny.
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VYVOJ PANELU PRO DETEKCI MRN PRUTOKOVOU CYTOMETRII U B PREKURZOROVE
LEUKEMIE S PRESMYKEM DO MONOCYTARNI LINIE POMOCi TRANSKRIPTOMU

Mejstiikova E. (1), Novakova M. (1), Musilova A (1), Slédmova L (1), Vakrmanové B. (1), Briiggemann M. (2),

Ritgen M. (2)*, Frorikova E (1), Kalina T. (1), Hrusak O. (1), Trka J. (1), Stary J. (1), Vaskové M. (1), Winkowska L. (1),
Zaliova M. (1), Figer K. (1)

1- CLIP-Klinika détské hematologie a onkologie LF2 UK a FN Motol, Praha. 2- Sektion fiir Himatologische
Spezialdiagnostik Klinik fiir Innere Medizin Il, Universitdtsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Kiel

Uvod: Presmyk do monocytarni linie je Cast&jéi neZ jsme d¥ive predpokladali (4-6% détskych B prekurzorovych
leukémii-BCP ALL, tento subtyp nazyvame swALL). U swALL Casto nachazime aberantni expresi antigenu CD2 a deleci
genu ERG. Recentné popsana podskupina leukémii charakterizovana translokaci genu DUX4 se ¢&stecné prekryva se
swALL Presmyk do monocytarni linie mdze byt snadnou prehlédnutelny sou¢asnymi panely pro detekci MRN u BCP
ALL. Vyvoj panelll ma rovnéz vyznam pro cilenou anti-CD19 terapii, nebot je zndmo Ze jedna z forem selhani na tuto
|é¢bu je pravé presmyk do monocytarni linie. Maligni potenciél monocytoidnich blast( neni zcela jasny, pacienti mohou
prodélat relaps odpovidajici, jak BCP ALL tak i fenotypové odpovidajici monocytérni leukémii.

Metodika: Provedli jsme RNA sekvenovani swALL diagnostickych blastl (n=31), mezipopulace bunék s koexpresi B
a monocytarnich znakl (n=3) a monocytoidnich blastl po presmyku (n=6, klondlni identita s plvodnicm BCP ALL
klonem byla potvrzena priikazem stejnych prestaveb Ig-TCR), kontrolni BCP ALLs (n=50), monocytarni AML (n=5,
s MLL prestavbou n= 3, s flznim genem CBFb/MYH11 n=2) a zdravych monocytd odsortovanych z periferni krve
(n=3) s cilem zodpovédét nasledujici otazky:

a) Jaké geny jsou signifikantné rozdilné exprimované mezi swALL a kontrolnimi BCP ALL?

b) Jaké geny jsou rozdilné exprimované mezi zdravymi monocyty a monocytoidnimi blasty po pfesmyku??

¢) Je expresni profil monocytoidnich blast po pfesmyku podobny monocytédrni AML?

Vysledky: a) Identifikovali jsme téchto 20 nejvice signifikantné exprimovanych genli mezi kontrolnimi BCP ALL
a swALL: CCNA1, ANGPT1, AR, COL9A3, CHST13, GPR37, TCERG1L, SPON2, CLEC12A (CD371)-antigen
exprimovany u velké ¢asti AML a normalnich monocytl, GLDC, LHFPL2, CLEC12B, PNMT, SLC35E3, SMOC2,
CSRNP3, MS4A1 (CD20), STAP1, PPP1R36, FAM107B. S cilem identifikovat geny majici v CD nomenklature
ekvivalent a tudiz i velmi pravdépodobné& dostupnou monoklondlni protilatku jsme hodnotili 20 nejsignifikantnégji
odlisnych CD znak(: CD371, CD294, CD315, CD146, CD140a, CD57, CD213a1, CD49b (increased in swALLs) and
CD20, CD27, CD331, CD158K, CD10, CD85h, CD130, CD268, CD185, CD200, CD247, CD114, CD49e (snizeny
u swALL). Z dalsich signifikantné odlisnych gend stoji za zminku CD2 (LFA-2) a CD84 (SLAM family member 5), obé
molekuly patfi do skupiny molekul Ig superrodiny a maji odpovidajici profil na pritokové cytometrii korelujici s genovou
expresi.

b) Nasledujici geny byly signifikantné exprimované mezi monocytoidy a zdravymi monocyty (zvySené u monocytoid(: IL10,
NR4A3, S3ST3B1, AVPI1, PHLPP1, PLCXD1, WEE1, LARGE. Nasledujici geny byly snizené exprimované: RAB32 (Clen
RAS dréhy), CYP27A1 (vysoka exprese je typicka pro makrofagy), NUDT16P1, HOXB2, SMPDL3A, RTN1, MN1, ZC2HC1A.
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Nésledujici geny s CD ekvivalentem byly identifikovény pro prospektivni skrinink: CD52 (snizené exprimovany
u monocytoid(), CD218a (IL18R1), CD146 (MCAM), CD104 (ITGB4), CD218b (IL18RAP), CD168 (HMMR), CD358,
CD227 (MUC1), CD34, CD69, CD104, CD22, CD98 (LAT1), CD125 (L5 subunit), CD363, CD229, CD70, CD233
(SLC4A1), CD49b and CD334 (zvysené exprimované u monocytoid).

¢) Monocytoidy po pfesmyku maji distinktni profil oproti zdravym monocyttim a AML. Zajimavy nélez je, Zze monocytoidy
zvySené exprimuji oproti AML GM- CSF receptor (CD116) a pravdépodobné to ukazuje na vyssi zavislost monocytoid(
na tomto cytokinu oproti AML.

Zavér: SWALL pii diagnéze maji odlisny expresni profil oproti kontrolnim BCP ALL. Expresni profil koreluje
s imunofenotypeme (CD19pos, CD20neg, ¢asto CD34pos, CD10dim and CD2pos). SWALL maji tendenci k expresi
nékterych molekul ze skupiny C typu lektin( (zejména CLEC12A a CLEC12B). Monocytoidy po presmyku exprimuiji
nékteré geny asociované spise s B lymfoidni linii (napr. .EBF1, LARGE, CD22) a vy3si exprese Ki67 odpovida vyssi
proliferacni aktivité. SWALL je subtypem s potenciéini schopnosti downregulovat antigen CD19. PrestoZe nase
znalosti o genetickém pozadi jsou Sirsi s nastupem genomickych metod, stéle jednozna¢na spole¢nd vlastnost
na genetické Ci epigenetické bazi neni zndma.

Podpora: 15-28525A, 15-30626A, 16-32568A, 15-06049Y, PRIMUS/MED 28, UNCE204012
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VYSKYT MALIGNICH ONEMOCNENI U PACIENTU S DIAMONDOVOU-BLACKFANOVOU ANEMII
V CESKEM REGISTRU

Ludikové B. (1), Cermék J. (2), Jungové A. (3), Stary J. (4), Pospigilova D. (1)

1- Détskd kiinika pfi Lékarské fakulté Univerzity Palackého v Olomouci a Fakultni nemocnici Olomouc 2- Ustav
hematologie a krevni transfuze 3- Hematologicko-onkologické oddéleni Fakultni nemocnice Plzeri 4- Klinika détské
hematologie a onkologie 2. lékarské fakulty a Fakultni nemocnice Motol

Uvod: Diamondova-Blackfanova anémie (DBA) je fazena do skupiny vrozenych syndromi selhani kostni drené
s izolovanym postizenim erytropoézy. U 60-70 % pacient( byly prok&zany germindlni mutace gend kédujici ribosomalni
proteiny (RP), vzacné mutace GATA1 transkripéniho faktoru. U pacient( s DBA je udévéno vyssiriziko rozvoje malignich
onemocnéni, a to u 2-6% nemocnych. Byly popsény jak solidni nédory (karcinom endometria, prsu, kolorekta,
osteosarkom, gliom), tak hematologickd maligni onemocnéni (AML, NHL, MDS). Somatické mutace RP byly jiz
popsany: u T-ALL, CLL, Hodkginova lymfomu,AML a u MDS.

Metodika: VV Ceském registru pacientd, ktery zahrnuje 58 pacient(i s DBA ve véku 1-68 let, je sledovano 5 pacienttl
(8,6%) s jiz prokdzanym nebo potenciélné malignim onemocnénim a MDS. Cilem préce je analyza dat téchto pacient(
a diskuze o dopadu téchto Udajl na pfistup k aktivni prevenci a systému sledovéni pacientdl.

Vysledky: V souboru je 5 pacientl, 3 Zeny a 2 muzi ve véku 29 az 68 let. U dvou muz(l s mutaci genu pro RPL5
ve véku 29 a 30 let byly v kostni dfeni ve dvou opakovanych vySetienich popsény morfologické zmény, odpovidajici
kriteriim pro MDS. U Z&dného v3ak dosud nebyly prok&zané mutace typicky popisované u MDS. U 29leté Zeny s mutaci
RPL11 byl zjistén BRCA2 negat. karcinom prsu ve 3. trimestru druhé gravidity. Absolvovala chemoterapii, nyni je
v planu chirurgicky zékrok. U 43leté Zeny také s mutaci RPL 11 difuzni B-velkobuné¢ny lymfom (2. kompletni remise,
autologni transplantace). Jeji matka je sledovéna pro monoklondlni gamapatii ve fazi monitorace bez nutnosti |éCby.
Ani jeden z pacientl nepodstoupil transplantaci kostni diené, dva z pacientl jsou bez lé¢by anémie, dva pacienti
vyZaduji nepravidelné transfuzni [éCbu, jeden je t.. zavisly na transfazich.

Zavér: Prehled malignich onemocnéni u pacientd s DBA byl popsan pouze v Severoamerickém registru, a to u 3%
pacient(: 79% solidnich nadord (nddor prsu 13%), ostatni byly hematoonkologické malignity (10,5% AML, 5,5% NHL,
21% MDS), ¢ést pacientll méla i dvé maligni onemocnéni. Jinak byly publikovany jen jednotlivé kazuistiky. Z analyzy
souboru ¢eskych pacientl vyplyvé jednoznacné zvysené riziko vzniku malignich onemocnéni u DBA (pIné rozvinuté
maligni onemocnéni u 3,4% pacientll) a signifikantné vyssi vyskyt néddorl u pacientd s mutaci RPL11 a RPL5
(p=0,0003). V pristupu k pacientlim s DBA je tedy nutno respektovat nové fakta o ribozomalni dysfunkci a zvyseni
rizika vzniku maligniho onemocnéni.

Podpora: AZV 16-321 05A
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P31

STANDARDIZACE HODNOCENI INFILTRACE KOSTNi DRENE U DETi S NEUROBLASTOMEM
Zapletal O. (1), Jelinkova M. (1), Mazének P. (2), Blatny J. (1), Stérba J. (2)

1- ODDELENI DETSKE HEMATOLOGIE FN BRNO, 2- KLINIKA DETSKE ONKOLOGIE FN BRNO

Uvod: Neuroblastom je nejéastéji se vyskytuijici extrakraialni solidni tumor v détském véku. Celkové tvori 7-10 % viech
malignit u déti, median véku pfi vyskytu je 18 mésicl. Neuroblastom vznikd z bunék ganglii sympatického nervového
systému a je lokalizovan nejcastgji v dreni nadledviny nebo v paraspinélnich sympatickych gangliich. Metastazuje
Casné do kiZe, jater, uzlin, kostii kostni diené. Je to zaroveri nej¢astéji do dfené metastazuijici solidni tumor détského
véku. Lécba je kombinované a obsahuje vSechny modality — chirurgickou 1é¢bu, chemoterapii, radioterapii i biologickou
|é¢bu. Prognéza se vyrazné lisi dle jednotlivych rizikovych skupin, pfi¢emz pacienti s infiltraci kostni dfené patii témer
vzdy do skupiny s vysokym rizikem.

Metodika: Vzhledem k relativné ¢astému postizeni kostni diené neuroblastomem vznikla evropskd iniciativa
ke standardizaci hodnoceni infiltrace kostni dfené (prof. Frank Berthold, KoIn, Némecko). Cilem bylo sjednotit
hodnoceni reprezentativnosti a bunécnosti natérd, procenta nddorovych bunék v rozpoctu, poctu a velikosti shlukd
nadorovych bunék, zndmek diferenciace nddorovych bunék a reaktivnich a dysplastickych zmén.

Kazdé z osmi z(¢astnénych evropskych pracovist (za Ceskou republiku ODH FN Brno) zaslalo k hodnoceni 3 skli¢ka
pacientl s neuroblastomem, kazdé pracovisté pak postupné viechny tyto preparaty s ohledem na vy3e uvedené
zhodnotilo. Viysledky byly statisticky centralné zpracovany a bude vydano doporuceni, jak jednotné infiltraci kostni
drené neuroblastomem hodnotit.

Vysledky: V dobé odeslani abstraktu nebyly vysledky k dispozici, budou prezentovany v pfednésce.

Zavér: Morfologie je nezastupitelna v diferencidlni diagnostice infiltraci kostni dfené malignitou u déti. Pro pacienty
s neuroblastomem bude vydéano evropské doporuceni, jak spravné infiltraci kostni dfené hodnotit.
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S01

SOCIALNI PECE O RODINY S ONKOLOGICKY NEMOCNYM DITETEM

Pickovéa A.

Socidlni odd. FN Motol

V roce 2016 dle statistiky socidlniho oddéleni FNM proslo sociaini intervenci a pomoci ve FNM 103 onkologickych
a 67 hematologickych détskych pacient( a jejich rodin.

Sociélni pomoc ve FNM je poskytovana vsem rodindm s nové diagnostikovanymi détmi, ale i vSem stdvajicim, které jiz
prochézi 1écbou nebo rekonvalescenci, pokud je u nich potfeba sociélni intervence opakované.

Socialni pomoc rodindm je velmi individuéini dle jejich potieb a hlavnich problém( a praxe ukéazala, Ze kazda rodina né-
jakou formu sociélni pomoci pri 1é¢bé ditéte potfebuje a vyuzije.

Rodindm nabizime jednak psychosociélni podporu a pomoc a také kompletni sociélni poradenstvi. Kazda z téchto fo-
rem pomoci obsahuje mnoho druhl a typ feSeni konkrétnich nepfiznivych sociélnich, psychosocidlnich ¢i prévnich
problémd.

- pokles pifjma v rodiné v dlisledku snizeného piijmu pecujici osoby

- zajisténi pecujici osoby v systému sociélniho zabezpeceni

- problémy s dlouhymi ¢ekacimi dobami k vyfizeni dévek pro OZP a obtizemi s jejich pfiznanim

- vztahové problémy v rodiné existujici jesté pred onemocnénim ditéte nebo aZ v dlsledku jeho onemocnéni a [é¢by

- nevyhovujici bytové podminky

- dluhové problematika

- dohled, pomoc a podpora terénnich sluzeb a instituci u problematickych rodin
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S02

ASPEKTY PSYCHOSOCIALNEJ STAROSTLIVOSTI NA KDHAO DFNSP BRATISLAVA

Krajmer P (1), Harinek L (2), Hudakova V (1), Kristinovéa Z (1), Andrasiova M (3), Kolenova A (1,4)

1 - Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava, Slovensko, 2 - Katedra Specidlnej pedagogiky PF UK,
Bratislava, Slovensko, 3 - Sukromnd psychoterapeutickd prax, www.andrasiova.sk, Bratislava, Slovensko,

4 - Lekdrska Fakulta UK, Bratislava, Slovensko

V sti¢asnosti je tandardna psychosocialna starostlivost vyznamnym ukazovatelom v rémci komplexnej zdravotne;
starostlivosti o detského onkologického pacienta. Specifikom ludi v nagom regiéne je vylu¢né zameranie sa na soma-
tické aspekty choroby. Psychosociélne aspekty zdravotnej starostlivosti v nasom kultirnom kontexte sa spéjaju s udi-
vom, popretim, zameranim sa len na finan¢nd pomoc a s nejasnymi rolami nelekarskych zdravotnickych pracovnikov
pracujucich v realite detskej onkolégie — psycholégoy, Specidlnych pedagdgov, terapeutov, socidlnych pracovnikov
a dalsich. V nasom prispevku chceme poukézat na potrebu vzdjomného respektu medzi profesiami ako ,conditio sine
qua non” pri zlepdovani starostlivosti o detského onkologického pacienta a jeho rodinny systém.
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ETICKE PROBLEMY V KOMUNIKACI

Halkové E., Medkové P, Kasubova S.,

Détskd klinika Olomouc

V tomto sdéleni jsme se dotkly etiky a problém( komunikace nejen s détskych pacientem, ale také mezi personalem.
Prednéaska je doplnéna o kazuistiku 14 letého chlapce.
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PREZIVANIE UZKOSTI U ONKOLOGICKY CHORYCH DETI

Dankové M., Spodniakova E.

DFNsP Banskd Bystrica- klinika pediatrickej onkolégie a hematolégie

Uvod: Uzkost je jeden z najéastejsie sa vyskytujicich maladapta&nych prejavov sprevadzajlici ochorenia. Spolu so
strachom patria do Zivota ¢loveka v réznych vekovych fazach. Niektoré Zivotné situacie vSak tieto pocity podporuju
a to hlavne v detskom veku. Diagnostikovanie nddorového ochorenia je naro¢nou Zivotnou situéciou pre dospelého je-
dinca, nieto pre dieta. Preto je zaujimavou a potrebnou oblastou vyskumu sledovat vyrovnavanie sa s touto situéciou.
Metodika: Prezentécia ziskanych informacii zistenych Standardizovanym dotaznikom RCMAS.

Vysledky: Z vysledkov prieskumu vyplynulo Ze celkovo neexistuje stvis pocitovania Uzkosti s danymi skimanymi ka-
tegériami. Statisticky vyznamné rozdiely sa potvrdili iba v jedenej z pod 8kal, a to reakcie na vonkajsie poZiadavky. Re-
spondenti najvysSie skorovali v danej pod skupine, ktoré vyjadruje vnimanie vonkajsieho tlaku a strach. Zistili sme Ze
najlepsie ho dokazu spracovat deti ktoré su vzdeldvané v 3kolach naopak od deti vzdelavanych v nemocnici resp.
doma. V danej pod skupine sa tieZ Statisticky ukazala za najcitlivejSiu na prezivanie Gzkosti a strachu skupina 6-12 ro¢-
nych deti. Rozdiel medzi diagnézami sme zaznamenali v prospech ALL a lymfémov, oproti inym diagnézam.

Zaver: Zdravotna starostlivost v detskej onkolégii a hematolégii je povaZzované za najkomplexnejsiu a najorganizova-
nejsiu v dnesnej medicine. Pri praci s detskym onkologicky chorym pacientom je praca s jeho psychikou neoddelitel-
nou stcastou starostlivosti. Preto sa s problematikou pocitovania Uzkosti a strachu u detského pacienta vynéraja dal-
Sie otazky, ktoré je este potrebné preskimat.

Kltéové slova: Uzkost. Onkoldgia. Detsky pacient.
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ZMENY AKO Z ROZPRAVKY - DETI BY MALI BYT VIAC DOMA

Muckova 1., Valoveinova L.

KDHaO, DFNsP Bratislava

Ambulantné podévanie chemoterapie preslo kompletnou rekonstrukciou v novych priestoroch DFNsP, ¢o prinieslo
priestranneji, svetlejsi a vzdusnejsi priestor, Uplne nové vybavenie, vzduchotechniku a vytvorilo sa prijemnejSie a Gtul-
nejSie prostredie. Rekonstrukcia prebehla rychlo vdaka spojeniu sil rodi¢ovskej organizéacii Detom s rakovinou, Zdruze-
niu na pomoc detskej onkologii, Ligy proti rakovine a stavebnej firme Skanskej 15.2.2017 sme slédvnostne otvorili
novu Dennd kliniku. Realizuje sa tu ambulantné podévanie chemoterapie, jednodfiové zékroky - LP a KD v anestéze ,
kontroly a podévanie transfaznych pripravkov. Vdaka Dennej klinike uz nemusia byt pacienti/klienti v dobrom stave
hospitalizovani ¢o im umoZiiuje trévit viac ¢asu doma s rodinou. Na3a klinika ma snahu, aby deti boli ¢o najviac doma
aj pocas lie¢by. M4 to velky prinos pre psychiku deti aj rodinnych prisludnikov.

Postupne planujeme pre deti, ktoré st z daleka vybudovat ubytovanie v bezprostrednej blizkosti nemocnice, aby po-
¢as chemoterapie nemuseli byt hospitalizovani a spolu so svojimi rodi¢mi mohli trvit ¢as mimo oddelenia. Priestory
by mali byt zariadené ako malé bytové jednotky, kde sa budu citit ako v domacom prostredi.

V krétkej budlcnosti tieZ planujeme vybudovanie intenzivnej a intermediérnej starostlivosti pre deti, ktoré to potre-
buju. Deti, ktoré st po operacnych zakrokoch alebo deti s nulovou obranyschopnostou.

Prijemné, hygienicky bezpecné prostredie prispieva k zlepSeniu vysledkov lie¢by nasich pacientov.
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USKALIA ROCNEJ HOSPITALIZACIE DETATA BEZ RODINNEHO PRISLUSNIKA

Pechova M., Kotuckova D.

Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava

5-ro¢ny chlapec s velmi tazkou ziskanou aplastickou anémiou po prekonanej hepatitide (v.s. autoimunitnej) 12/2014.
Vzhladom na nepritomnost zhodného sutrodenca v rodine indikovana imunosupresivna liecba od 15.6.2015.
Deii 90. IST ndznak vzostupu neutrofilov, preto pokracujeme v terapii, kostna dreri vsak nadalej hypocelularna, bez né-
lezu malignych buniek, pretrvdva zavislost na transfazidch. Pacient mal vyhladaného nepribuzného darcu 9/10
v nemeckom registri. V defi 120 IST bez odpovede na lie¢bu, pretrvava tazké neutropénia a zavislost na transftziach.
Pacient bol indikovany na nepribuzensku transplantéciu krvotvornych buniek. Po objednani terminu odberu krvotvor-
nych buniek vyslovil pripravovany darca nesthlas s darovani, nepribuzenskéa transplantacia nebola mozna. DalSie vy-
hladavanie iného darcu v registri bolo nelispesné a ukoncené.

Zacatd priprava pacienta na haploidentickd transplantaciu v Sankt Anna-Kinderspital, Viederi. Vzhladom na obcasne
zachytené stavy vypadku vnimania realizujeme u Ricarda kompletné neurologické preSetrenie, EEG vySetrenie so
zaverom susp. poruchy spravania, bez zachytu grafoelementov. Samotné transplantacia bola opakovane odloZzena
(neistota pritomnosti sprievodcu pocas Ricardovho pobytu; zubny z&pal matky - darkyne; ochorenie v rodine).
Ricarda v klinicky stabilizovanom stave bez prejavov akutnej infekcie a krvacania 21.3.2016 prekladéme na Transplan-
ta¢ni jednotku kostnej drene v Sankt Anna-Kinderspital, Viederi na pldnovan( haploidentickl transplantéciu od matky.
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S07

PALIATIVNI PECE K (NE)ZAPLACENI

Dolezalovéa K. (1,2), Kubackové M. (2), Drépalova R. (1), Lokaj P. (1,2)

1 - Klinika détské onkologie FN Brno, 2 - Nadacni fond détské onkologie KRTEK

Pres veskery pokrok v mediciné se v détské onkologii stéle setkdvame se situaci, kdy selhaly vSechny postupy protiné-
dorové |é¢by. Z mnoha priizkum& vyplyva, Ze by si vétSina vdzné nemocnych préla proZit zavér Zivota doma. Pé€e o ne-
mocné v terminalnim stadiu vypovida o Grovni spole¢nosti. V Ceské republice zatim neni standardem péce o terminal-
né nemocné v domacim prostredi.

Nadacni fond détské onkologie KRTEK a Klinika détské onkologie FN Brno se snazi od roku 2008 zaplnit tuto mezeru
doméci péci — mobilnim hospicem.

Mame vytvoren multidisciplindrni paliativni tym sloZeny ze dvou lékar, tif zdravotnich sester, socialni koordindtorky
a psychologa. Jsme tedy schopni zajistit komplexni péci o rodinu s ditétem v paliativni Ié¢bé&. VSichni ¢lenové tymu
jsou z Kliniky détské onkologie FN Brno.

Pri pfechodu do doméci hospicové péce zajistujeme vybaveni umoziujici pobyt ditéte v domacim prostredi az do kon-
ce Zivota. Mezi zakladni pom(icky a pristroje patii napf. polohovaci Ilizka, pasivni a aktivni antidekubitni matrace, infuz-
ni technika, koncentratory kysliku, pulsni oxymetr, kompenzacéni pomcky.

Po vycerpani veskerych terapeutickych moznosti zemrelo od roku 2008 do roku 2016 149 déti a mladych dospélych
[é¢enych na KDO FN Brno. Z tohoto poctu 96 pacientli zemrelo doma v pé¢i mobilniho hospice NFDO Krtek.
Néklady na poskytovani komplexni paliativni péce se za obdobi let 2008-2016 vy3plhaly na 10 milion( korun a byly
zcela hrazeny z prostiedk NFDO KRTEK.
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CINNOST DETSKEHO MOBILNEHO HOSPICU POD KRIDLAMI DOMINIKY, N.O.

Petrasova 7.

neziskovd organizdcia Pod kridlami Dominiky

....... prezentuje pracu a ciele detského mobilného hospicu Pod kridlami Dominiky, n.o., so sidlom v Nitre. Hospic umoz-
fiuje nevyliecitelne chorym detom byt v domécej starostlivosti spolu s rodinou.

Pracovny tim hospicu tvori lekar, zdravotné sestra, sociélny pracovnik, psycholég a Speciélny pedagdg. Pracovny tim
poskytuje zdravotni a psychosociélnu starostlivost nevyliecitelne chorym detom, ako aj psychologicku starostlivost
ich rodindm. Venuje sa rodinam po strate dietata, ktorym umoZiiuje psychologicku starostlivost, individualne a skupi-
nové, osobné a telefonické smutkové poradenstvo.

Od vydania licencie 02.2017 do dnesného dria mame v starostlivosti 5 deti. Organizovali sme vikendovy pobyt pre ro-
diny po strate dietata a pravidelne poskytujeme moznost skupinovych stretnuti pre rodi¢ov po strate dietata.
Prispevok nacrtéva ciele hospicu do budicnosti, ako je skupinové stretnutia pre smutiacich otcov, stretnutia deti
po strate dietata......
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OSETROVATELSKA PECE O CENTRALNI ZILNi KATETR - PICC

Kachovd S., Mikulecké M., Sramkové L.

Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol

Nedilnou soucésti oSetfovatelské péce v oboru détské hematoonkologie je péce o centrélni Zilni vstupy. Zabezpeceni
adekvatniho Zilniho vstupu je mozZnost jak usnadnit dlouhodobou [é¢bu hematoonkologickych pacientd.

Na nagem pracovisti vyuZivame nékolik typ( Zilnich vstuptl — kratkodoby punké&ni centralnf Zilnf katetr (CZK) a dlouho-
dobé CZK typu Hickman, port-a-cath a PICC (peripherally inserted central catheter). Jejich vybér zavisi na potfebéch
pacienta, délce léCby a jeji ndro¢nosti. PICC je relativné novym druhem Zilniho vstupu, jedna se o centralni katetr im-
plantovany z perifernich Zil. Implantaci je moZné u starsich déti provést v analgosedaci a lokaIni anaestezii, u mladsich
déti v celkové anestezii. Zavadi se do nékteré ze Zil na vnitini strané paZe za pomoci ultrazvukové navigace, nejCaste-
ji cestou vena basilica, event. vena cephalica a vena brachialis. Zajistuje stfednédoby az dlouhodoby Zilni vstup, mlze
byt zaveden aZ 1 rok, katetr se nesije ke kiizi. Zavedeni PICC snizuje rizika infek&nich komplikaci a rizika trombéz opro-
ti jinych dlouhodobym Zilnim vstupm. Lze ho také vyuZit u pacient(, kde neni mozné implantovat katetr cestou vena
jugularis nebo vena subclavia z dlivod( trombéz. V nasi préci shrnujeme prvni zkugenosti s oSetiovani PICC u détskych
hematoonkologickych pacient(l na nasem pracovisti.

VyuZiti PICC rozsifuje moznosti Zilnich vstupl pro hematoonkologické pacienty a je pfinosem pro vybrané skupiny pa-
cientd.
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S10

SROVNANI SPECIFIK OSETROVATELSKE PECE NA DETSKYCH HEMATO-ONKOLOGICKYCH
PRACOVISTICH CESKE A SLOVENSKE REPUBLIKY

Medkova P, Grundové J., Hilkova E., Filipkové S., Nemerddové H., Szarowska L.

FN Olomouc, DK 21 B JIP-H

Prezentace - forma kulatého stolu - diskuze se zastupci jednotlivych pracovist.

Prezentace se vénuji specifiklim v oSetfovatelské péci v hemato-onkologie.

Cilem je vzdjemné srovnéni oSetrovatelské péce - o centrélni Zilni katetry, doporuc¢ené postupy oSetrovatelské péce
u ditéte v izolaénim rezimu.
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S11

KAPKA NADEJE A JEJICH 17 LET POMOCI

Pizingerova V., Jelinek J.

Nadacni fond Kapka nadéje

Nadacni fond Kapka nadéje poméha nemocnym détem jiz 17 let. Za tuto dobu se pomérné velkym zplsobem rozros-
tl pocet projekt(, které Kapka nadéje podporuje a ne véem miiZe byt rozsah jeji pomoci zndm.

Cilem naseho prispévku je predstavit Kapku nadéje v jeji sou¢asné podobé a jak nejlépe vyuZit jeji programy pro pomoc
nemocnym détem. Predstavime aktudlni projekty a zplsob jakym se do nich mohou jednotlivé nemocnice zapojit.
V neposledni fadé uvedeme i jakym zplsobem je mozné Cerpat financni pomoc naseho nadac¢niho fondu.

Vzhledem k tomu, Ze sestry pracujici na hematoonkologickych pracovistich se ¢asto s praci Kapky nadéje jiz v minu-
losti setkaly a prezentace v rdmci této konference jiz nékolikrat probé&hla, zaméfime se na soucasnost Kapky nadéje,
jeji souCasné projekty a aktuality. Okrajov& zminime i projekty, které se zamé&ruji na pomoc nehemaonkologickym pra-
covistim, které mohou pomoci kolegynim z jejich materskych nemocnic.
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S13

0 CEM JE VLASTNE KLAUNOVANI

Medkové P, Grundova J., Hllkova.

FN Olomouc, DK 21 B JIP-H

Prezentace seznamuje posluchace s Gzasnou a velmi prospésnou praci doc. Cecila Krkavce, s MUDr. Kvétosem Hrd-
lickou, s Mgr. Zofii Uzvanénou (vrchni sestrou) s Libugkou (dcerou pana primére) a Jitinou Zvadlou (praktikantkou).
Prezentace je dopInéna kratkym filmem a préaci klaund na naSem hemato-onkologickém oddéleni v Olomouci.
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S14

KOZNIi TOXICITA CILENE LECBY

Dréapalova R., Soutorovi M.

Klinika détské onkologie, FN Brno

Doposud jsme byli nuceni predchazet nebo IéCit kozni defekty typu — erozi po adhezivech, infekce v misté CVK, neho-
jici se operacni rany, kvasinkové kozni infekce, vzacné dekubity a poradiacni dermatitidy.

Néstup cilené [éCby je nejvétsi zmeénou, ke které v posledni dek&dé v onkologii doslo. Ackoliv je tento pokrok zaloZen
na sofistikovaném zéakladnim vyzkumu a obrovském mnoZzstvi dat z klinickych studii, otédzek pFibyva rychleji nez odpo-
vedi.

Prestoze je cilend Ié¢ba provédzena mensim mnozstvim nezddoucich G¢ink{ nez chemoterapie, velkému poctu pacien-
tl se nevyhne predevsim koZni toxicita.

Vétsina praci uvadi, Ze kozni postiZeni je nejvyznamnéjsim prediktivnim faktorem Gcinnosti [ékd (pfedevsim anti EGFR
protilatek).

Projevy koZni toxicity mohou byt rlizné co do svého vzhledu, rozsahu postizeni k(iZze a zadvaznosti.

Mezi nejCastéjsi projevy patfi — zmény pigmentace, pruritus, akneiformni exantém, poskozeni nehtd, tvorba fisur a ra-
géd, hand-foot syndrom. Hand-foot syndrom je toxickd kozni komplikace s typickou lokalizaci v oblasti rukou a chodi-
del. Udaje o incidenci v détské populaci nejsou v literatufe dohledatelné. Nae zkugenosti potvrzuji data z dospélé on-
kologie, Ze nejvy3si vyskyt je u léCby inhibitory tyrozinkindz (sorafenib, sunitinib) nebo monoklonéarnich protilatek
(ipilimumab, vemurafenib).

Lécba toxicity se odviji od zavaznosti postizeni. V sou¢asné dobé je na trhu mnoho modernich materidld a pripravkd
k hojeni ran a oSetrovani k(ize. Vyssi stupné toxicity vyZaduiji lokalni [é¢bu kortikoidy a antibiotiky. Nékterym pacientlim
je nutno podat kortikoidy systémové. VVzacné si tyto stavy vyzadaji hospitalizaci.

Obvykle je kozni postiZeni reverzibilni. Samo o sobé (az na TEN) nenf Zivot ohroZujici, miZe vSak zadvaznym zplsobem
ovlivnit nejen kvalitu Zivota, ale rovnéz vést k modifikaci Ié¢by — jejimu preruseni nebo pred¢asnému ukon&eni a tim
neprimo ovlivnit délku prezivani.
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S15

DETSKY PACIENT S TEZKOU HEMOFILIi A NA IMUNOTOLERANCNI LECBE

Andrlové R.

FN Brno, Oddéleni détské hematologie

Lécba Hemofilie A u détskych pacientl standardné spocivé v intravendznim podavani koncentratd chybéjiciho koagu-
la¢niho faktoru. TéZzky stupefi onemocnéni si vyZaduje ¢asté podévani derivatd, hlavné v pripadé profylaxe nebo vzniku
inhibitoru, kdy je zapotrebi provadét i kazdodenni aplikaci. U obou situaci je nezbytné zajisténi vendzniho pfistupu, coz
byvé narocné predevsim u malych déti. Tehdy je nutné zavést vendzni katétr, nejcastéji Porth-a-Cath (déle jen port).
Imunotoleran¢ni [é¢ba pri vzniku inhibitoru s sebou nese opakovanou traumatizaci ditéte a riziko infekce pri opakova-
nych vstupech do portu. To jsou hlavni rizika spojend s danou Ié¢bou z pohledu zdravotni sestry.

Prezentace popisuje kazuistiku détského pacienta s tézkou hemofilii A s inhibitorem na ITT (imunotoleran¢ni lé¢ba) se
zavedenym portem, u kterého doslo nejspise v dlisledku nesprévného oSetrovani portu k abscesu v jeho okoli a tim
k infekci s nutnosti extrakce katétru. Sdéleni upozorfiuje na nutnost sprévné a standardizované péce o centralni Zilni
katétry u déti s hemofilii. Riziko infekce neni zanedbatelné, presto, Ze tyto déti, na rozdil napt. od pacient( s onkolo-
gickymi chorobami, jsou pIné imunokompetentni. Infekce portu navic mdze byt jednim z divodu nelspésné imunoto-
leran¢ni 1éCby.
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S16
PRUCHOD VZORKU LABORATORNIM CENTREM KDHO
Thirner D.

CLIP-cytometrie, 2.LF UK a FN Motol, Praha

VySetrovaci metody v laboratorich CLIP.
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S17

HISTORIE A SOUCASNOST REVERZNI IZOLACE

Srbové J., Votava T.

Détskd klinika FN Plzeri

Zvolené téma nasi prezentace nds vedlo k zamysleni nad aktudlnim vyznamem rezimu neutropenickych pacient(
s ALL na naSem pracovisti. To nds motivovalo k porovnéni historie a sou¢asnosti nastaveni, dodrzovani a pfisnosti re-
zimu s ohledem na stavebni dispozice naseho pracovisté, pfistupu personélu a vzajemné spolupraci rodiny pacientd.
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S18

IZOLACNY REZIM U PACIENTOV S RIZIKOM INFEKCIE

Kostickéa L., Mickova I., Kolenova A.

Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava

V naSom prispevku sa zameriavame na zmeny pristupu k izolacii vysokorizikovych detskych pacientov na naSom pra-
covisku v priebehu posledného roka. Témou spractivame dlhodobé sporné otézky pre profesiondlov v zdravotnictve
a aj deti a rodi¢ov na zéaklade nastudovania literatury, vymeny skisenosti na pracoviskach detskych onkolégif, brain-
stormingu v time, rozhovorov s rodinami. Charakterizujeme jednotlivé zmeny pocas roka na pracovisku a vyzvy, ktoré
ndm z nich vyplyvaju. Priblizenim pohladu cez o¢i rodi¢ov a deti a so zodpovednostou zdravotnikov sa zamyslame ako
dalej v sticasnej dobe pri zabezpecovani bezpe€nej starostlivosti a minimalizacii komplikacif pri lie¢be detského onko-
logického pacienta.
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S19

HYGIENICKO-EPIDEMIOLOGICKA OPATRENI NA KLINICE DETSKE HEMATOLOGIE

A ONKOLOGIE VE FN MOTOL

Fojtikové K., Havli¢kové L., Novotnd S.

Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha

ké néroky jak po strédnce zdravotni, tak po strance psychické. Dllezitym predpokladem pro co nejhladsi pribéh lécby,
je sprévné nastaveni a dodrzovani hygienicko- epidemiologického rezimu, jak ze strany pacienta a jeho rodinnych pfi-
sludnikd, tak ze strany oSetrovatelského tymu, s cilem maximalné snizit vliv nemocni¢niho prostiedi na priibéh terapie
a vznik moznych komplikaci.

Prezentace priblizuje hygienicko-epidemiologicky rezim na oddéleni détské hematologie a onkologie mensich déti, se
zamérenim na neutropenického pacienta a pacienta na izola¢nim pokoji. V prezentaci jsou také zarfazeny vseobecné
postupy bariérové péce o pacienta s nddorovym onemocnénim. Prezentace seznamuje s jednotlivymi kroky hygienic-
ko-epidemiologického reZzimu v rdmci oSetiovatelského procesu.
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BEZPECNA MANIPULACE S CHEMOTERAPEUTICKYMI LATKAMI

Petlachova M.

FN Brno, Klinika détské onkologie

Cytostatické léCiva (CL) jsou zékladni sou¢asti terapie nddorovych onemocnéni. Nicméné vzhledem ke svym vlastnos-
tem predstavuijii riziko pro zdravotnické pracovniky. Legislativné je v CR upravena piima expozice - Fedéni téchto latek
(digestore, ochranné pomdicky,... farmaceut). Nepiimé expozice CL - manipulace na pracovisti, IGZzkoviny, biologicky
materidl (mo¢, pot, stolice,...) je zajistovéna prostiednictvim pracovnich postup( jednotlivych zdravotnickych zafizenf.
Monitoring CL plsobici na zdravotniky neni béZnou praxi. V sou¢asnosti se zabyvéa touto tématikou projekt CYTO
(www.cytostatika.cz, Masaryk{v onkologicky Ustav a centrum RECETOX na Masarykové Univerzité v Brng).

Pro Kliniku détské onkologie fedi nemocni¢ni Iékdrna mési¢né cca 600 davek cytostatické 1é¢by. Koncem roku 2017
pripravujeme monitoraci kontaminace prostfedi CL, které zatim probéhlo pouze v prostorach Iékarny — fedicich boxa.
Na klinice se chceme zaméfit na pracovni pult sester, Iizko pacientd, infuzni techniku, infuzni kf'esla na stacionari,
transportni box pro cytostatika. Na z&kladé vysledku studii pouzivdme k ochrané personélu pred CL nitrilové rukavice,
které ze zkouSenych rukavic (vinyl, latex, nitril) byly vyhodnoceny jako nejicinnéjsi bariéra pro prestup cytostatik.
K chemické degradaci cytostatik v prostiedi se doporucuji oxidacni metody a pfipravky zalozené na oxidacnich ¢ini-
dlech (Savo, Incidin, Desam prim,..) Ve druhém pololeti roku 2017 jsme zahdjili aplikaci chemoterapie pomoci uzavre-
ného systému jak v bolusovém podéni, tak i v infuzni terapii.

Cilem naseho sdéleni je predéni a vyména zkusenosti o bezpecné manipulaci s CL.
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ZVLADLA SOM TO..., SOM TU!

Matuskové T. (1), Valuskova E. (2)

1-Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou, Banskd Bystrica-KPOH, 2-Detskd fakultnd nemocnica s poliklinikou,
Banskd Bystrica-KPOH

UVOD: Onkologické ochorenia sa nevyhybajt ani detskym pacientom. Zhubné nadory st po Urazoch a otravéach dal-
Sou naj¢astejsou pricinou umrti v detskom veku.

Rhabdomyosarkém/RMS/ patri medzi nddory méakkych tkaniv a predstavuje asi 10% solidnych nédorov v detstve.
Vrchol vyskytu je v 2-5. roku Zivota, u 70% deti sa zisti eSte pred 10. rokom Zivota. Druhy o trochu mensi vrchol vysky-
tu je v obdobi adolescencie, najma s nddormi v oblasti koncatin. RMS sa m6ze vyskytnut kdekolvek v tele.

Odhalenie naddorového ochorenia u deti moéze byt niekedy tazké, mnohé pripominaji bezné detské ochorenia, alebo
staci ndhoda, ako v pripade nasej pacientky.

Lie¢ba nadorov je zvyCajne kombinovana-operécia, oZzarovanie, chemoterapia.

METODIKA: Kazuistika 15-ro¢nej pacientky s diagndézou zhubny nador spojivového a mékkého tkaniva dolnej konca-
tiny vratane bedra.

VYSLEDKY: 15 ro&na pacientka s diagnézou Vretenobunkovy rhabdomyosarkém dolnej kon&atiny bez pritomnosti
metastaz. Od marca 2016 zahéjena lie¢ba podla protokolu EPSSG-RMS 2005. Komplikacia nastala uz v tvode lie¢by
s rozvojom tazkého septického Soku, s nevyhnutnou hospitalizaciou na KPAIM. Zlyh&vanie Zivotne dolezitych funkci,
napojend na UPV, CVWWH. VWkonané vysok& amputécia PDK. Lie¢ba podla protokolu ukoncend 9. cyklom CHT oktéber
2016.

ZAVER: Pacientka zvladla naro¢nu lie¢bu a komplikécie, v si¢asnosti je v sledovani detského onkoléga formou am-
bulantnej starostlivosti.
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AKO SOM ZVLADLA LIECBU ALL BEZ PODPORY RODINY

Skultétyova D., Gellenové E.

DFNsP Kilinika detskej hematoldgie a onkoldgie Bratislava

Uvod: Lie¢ba onkologicky chorého detského pacienta je naro¢na nielen po fyzickej ale aj po psychickej stranke. Casto
ju sprevadza mnoho komplikacii, ktoré zviddame v stcinnosti rodiny a zdravotnickeho persondlu. O3etrovatelské sta-
rostlivost je 3pecifickd a s prihliadanim na kvalitu je déleZita spolupraca rodi¢ov a zdravotnickeho personélu.
Kazuisitika: Chceme informovat o 3-mesa¢nom dievcatku, ktoré bolo hospitalizované na KDHaO pre progresiu tumo-
rézneho Utvaru na Cele. Z biopsie tumordzneho loziska a z punkcie kostnej drene bola stanovend dg. akdtnej pro
B lymfoblastickej leukémie s 80% infiltraciou kostnej drene. Od novembra 2016 bola lie¢ena podfa protokolu INTER-
FANT 06. Pre zly ven6zny pristup implantovany port-a-cath. Induként lieCbu sprevadzali komplikécie, zaCiatkom febru-
ara 2017 mala diagnostikovany infekt hornych dychacich ciest s naslednym septickym stavom a mykotickou intersti-
cidlnou pneuméniou, bola lie¢end Sirokospektrélinymi antibiotikami a antimykotiami. Pre pretrvavajlicu respira¢nu
symptomatolégiu zrealizované HRCT plic a BAL s pozitivnym nalezom na chripku typu A. Do lie¢by pridané Tamiflu.
Po zvladnuti infekénych komplikacii, bola poddvana konsolida¢nd chemoterapia MAE a nasledoval prolongovany dre-
riovy Utlm, febrilnd neutropénia. Pacientka dosiahla kompletnd remisiu, s negativnou minimalnou rezidualnou choro-
bou, nasiel sa vhodny darca kostnej drene a bola bez vyraznejSich komplikacii zrealizovana alogénna transplantécia
kostnej drene,

Cely tento proces lie¢by a pridruzené komplikacie absolvovala na nasom oddeleni sama, nakolko po troch drioch hos-
pitalizacie jej matka z odd. odisla. Nechala ju v starostlivosti zdravotnickeho personalu, ktory si ju obrazne povedané
,adoptoval”.
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NEUROPATIA S DOBRYM KONCOM

Coékésova L., Koriova K.

Klinika detskej hematoldgie a onkolégie DFNsP Bratislava

Pacient 9.11.2012 hospitalizovany na chirurgickom oddeleni v Martine pre febrility, bolest brucha, bolest hlavy potom
zistena trombocitopénia, sekundarna anémia, leukocytéza, monocyt6za, hepatomegdlia . 11/2012 v kontrolnom KO
nélez blastov — potvrdend Dg. AML- akdtna myeloicka leukémia.Diia 14.3.2013 bol tUspesne vyhladany darca zhoda
10/10- pacient nasledne indikovany na TKB. 8.8.2013 bol prijaty na TJKD — pripravny rezim BU-Cy-Mel+-ATG stolero-
val dobre v pInych davkach. 5.8.2013 na koZi exatém v intertriginznch oblastiach — aplikovany — Locoid crelo, Fucidin,
1% kys.mlie¢nd, Ichtyol krem — rozvoj GVHD. 11.8.2013 rozvoj poruchy vedomia, kortikoidnej slepoty, hypertenzie
a vzniku tonicko-klonickych kréov — susp. Toxicita CS-A, V-fendu — PRES syndrém. Ustup zachvatov aZ po opakova-
nom podani Keppra i.v. Celkovy stav sa pomaly zlepSuje pacient 20.9.2013- prepusteny domov.
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LZE UPLATNIT VLHKOU TERAPII U ONKOLOGICKYCH PACIENTU?
Mlejnkové P

Klinika détské hematologie a onkologie, FN V Motole

Fotodokumentace Ié¢by onkologického pacienta s defektem na bérci po operaci.

PERIFERNI CENTRALNI ZILNi KATETRY, OSETROVATELSKE ZKUSENOSTI ODDELENI DETSKE
HEMATOONKOLOGIE

Cincilové H., Strelkova S., Travnickova J.

Klinika détského lékarstvi FN Ostrava

Periferni centralni zilni katetry. O3etFovatelské zkuSenosti oddéleni détské hematoonkologie KDL FN Ostrava.

JSOU ODBERY KRVE KE STUDIJNIM UCELUM U DETi PO TRANSPLANTACI KRVETVORBY
VYZNAMNOU ZATEZi.

Sejkova H., Kynkalové H., Sklenickovéa P, Bystricka E., Jani¢ikovéa M., Mickova M., Sedl&cek P

Klinika détské hematologie a onkologie, 2. LF UK a FN v Motole, Praha, CR

Uvod: U¢ast pacient(i v klinickych studiich povaZujeme z mnoha dévod(i za dtileZitou sou¢ést naéi péce o pacienty.
Nékdy pFindsi Gcast ve studii pfilezitost pouZit jinak obtizné dostupny 1€k, ¢asto ale pro konkrétniho pacienta nema
Gcast ve studii pfimy pozitivni efekt, jen ziskané zkuSenosti pomohou pfi rozhodovéni o vhodném postupu a lé¢bé
u dalsi generace pacient(. Pokusili jsme se na vzorku nasich pacientd posoudit, jak moc zatéZujeme pacienty odbéry
krve v rdmci Gcasti ve studii a kolik krve jim podadvdme a naopak odebirdme v rdmci odbérl v ¢asném obdobi
po alogenni transplantaci krvetvorby.

Pacienti/metody/vysledky: V pribéhu roku 2015 jsme u 20 pacientl transplantovanych alogenné na nasem
pracovisti ve véku 0,1-18 let (medidn 9,5roku) s hmotnosti 4,5-67kg (medidn 29,5kg) v pribéhu jejich prvni
hospitalizace na transplantacni jednotce (tyden pred zahdjenim pfipravného rezimu az do prvni dimise — median 49;
36-95 dni) odebrali celkem 550ml pIné krve (tj. cca 11ml/den hospitalizace). 80% objemu krve k vy3etFeni jim bylo
odebréno v souvislosti s hematologickou intenzivni péci, 15% objemu krve bylo pouZito pro specifickd vySetreni
po transplantaci a jen 5% objemu bylo pouZzito na odbéry potrFebné pro klinické studie, kterych se zac¢astnilo 17/20 déti.
V priibéhu hospitalizace bylo détem podéno cca O — 3600ml erytrocytérniho koncentratu. U 2/20 déti prevySovalo
mnozstvi odebrané krve nad mnoZstvim krve podané transfuzemi, jen u 3/20 prevy3oval objem podané krve 50%
celkového objemu krve (61%, 62% a 104%), median prebytku ¢inil u 19 transfundovanych 30% nad celkovy kalkulovany
objem krve. Do bilance jsme nezapocitavali pripadné ztraty krve do traviciho traktu ¢i do moce.

Zavéry: Nékdy je diskutovana mira zatéze pacienta odbéry krve potfebnymi vyhradné k vyzkumnym Gcellim pfi jeho
Gcasti v rGznych studiich. Objemy krve potrfebné k vyzkumnym Gcellm cinily pouhych 5% z celkového mnoZstvi
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odebirané krve. Takové mnozstvi nepovaZzujeme za zaté7 pacienta. Pouze u 3/20 pacientd prevySovalo mnoZstvi
podané krve o vice neZ polovinu kalkulovany celkovy objem krve. Z tohoto ddvodu Ize predpoklédat, Ze riziko
potransfuzniho pretizeni Zelezem z podanych transfuzi v pribéhu tohoto ¢asného obdobi neni zasadni.
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ROLE NEZISKOVYCH ORGANIZACI PRI ZLEPSENi PODMINEK A USPESNOSTI LECBY

NA KLINICE DETSKE HEMATOLOGIE A ONKOLOGIE

Nevyjelova J. (1,4), Kynkalova H. (1,4), Svarcové E. (2), Blodek J. (3), Reichlova V. (1,3), Cepelakova V. (1,5),
Hrdlickova L. (3), Luks A. (1,3,4,5), Choniawkova M. (1,2,4).

1. Klinika détské hematologie a onkologie, FN Motol, Praha 2. Nadacni fond Kapka Nadéje 3. Haima CZ, z.s.

4. Donor, z.s. 5. Hemojunior, z.s.

Uvod: Cilem sdé&leni je informovat sestry a ostatni zdravotnicky persondl o rozmanitém pésobeni neziskového sekto-
ru, ktery mmj. organizuje a podporuje riizné aktivity déti v priibéhu Ié¢by a v dobé ¢asné po prodélané intenzivni lé¢bé
na Klinice détské hematologie a onkologie (KDHO) ve Fakultni nemocnici v Motole.

Metodika: V pribéhu let 2014-2017 jsme vyhodnocovali spektrum pomoci neziskovych organizaci ve vztahu
ke KDHO. Nékteré organizace vyznamné pomahaji s materialnim a pfistrojovym vybavenim kliniky a laboratoff, u dal-
personalu, organizaci a podporu edukacnich programd uré¢enych rodindm pacient( i zdravotnickému personélu. Akti-
vity organizaci zahrnuji téZ porddani zimnich a letnich tabor( a rekondi¢nich pobytl pro déti a pravidelna setk&vani ro-
din, pacient( a persondlu.

Zavér: Neziskové a dalsi organizace (NF Kapka nadéje, Haima, Donor, Hemojunior, N&rod détem, Dobry andél, Zlata
rybka, Kapicka, nadace McDonalds, aj.) se vyznamné piimo ¢i nepfimo podileji na podpore détskych pacientd 1é¢enych
na KDHO. Poskytuji riznorodou pomoc rodic¢dm, détem i zdravotnickému persondlu a tim vyznamnou mérou prispi-
vaji ke zlepseni podminek a Uspésnosti IéCby.
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REGISTR NEPRIBUZNYCH DARCU - TRENDY VE VYHLEDAVANi A NABORU DARCU

Kurikova, M., Zahlavova L., Hoskové G.

Institut klinické a experimentdini mediciny, Cesky registr dérci krvetvornych bunék

V roce 2017 pocet dobrovolnych nepribuznych dércl krvetvornych bunék celosvétové evidovanych v registrech presa-
hl 30 mil. V CR se blizime po&tu 100 000.

o vhodnosti potencidlnich darct. Rozhodovani o vhodnosti darce se dnes neomezuje pouze na HLA shodu v 10 z&klad-
nich znacich. Testovani se rozsiruje i na dalsi markery, které mohou ovlivnit vysledky transplantaci. Tyto informace re-
gistr pfedavé ve formé doporuceni transplantacnimu lékari.

Presto pro ¢ast pacientl shodny dérce neni. Transplantacni Iékafi maji dnes jiz dalSi moznosti Ié¢ebnych postupd,
které v takovych pripadech mohou uplatnit. Dostupnost vhodného nepfibuzného darce je ale stéle, vedle shodného
rodinného prislusnika, hlavni alternativou v pripadé potreby transplantace pacienta.

UdrZovani a rozsifovani databaze darcli je proto pro registr vedle vyhledévani darcli druhou hlavnich ¢innosti, které je
finan¢né i personéiné nakladnd. Spolecenské promény, popularita sociélnich siti a globalni propojeni ovliviiuji i ndabor
dérct jak pozitivné, tak negativné a registr je nucen se témto trendlm prizplsobovat.
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RETINOBLASTOM

Svojgr K. (1), Darsova D. (2), Kyn&l M. (3), Padr R. (3), Pochop P. (2)

1 —Kilinika détské hematologie a onkologie, 2 — O¢ni klinika déti a dospélych, 3 —Klinika zobrazovacich metod,
Fakultni nemocnice v Motole a 2. L ékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Ceskd republika

Retinoblastom (Rb) je nej¢astéjSi nitroocni zhoubny nador v détském véku; kazdy rok je s timto onemocnénim dia-
rie) neho Silhani. Rb se vyskytuje ve formé ne-heriditarni kdy retinoblastomovy gen (Rb1) je mutovén pouze v nadoru,
nebo heriditarni, kdy je mutace Rb1 genu piftomna ve v3ech burikéch téla. Pacienti s hereditdrnim retinoblastomem
jsou diagnostikovani vétsinou v nizsim véku, maji vicecetné nadory, které mohou postihovat obé oci, a v priibéhu Zivo-
ta je zvysené riziko dal3ich zhoubnych nador.

Uspégné léeba Rb vyzaduje spolupréaci lékard specialist(l. Rb 16&i o&ni Iékali lokalné v oku laserem, termoterapii mraze-
nim nebo brachyterapii, kdy se radioaktivni z&fi¢ vloZi zevné do té&sné blizkosti nddoru. Onkologové podévaji systémo-
vou chemoterapii nebo nové ve spolupraci s intervencnimi radiology je chemoterapie podévéna pfimo do cévy zaso-
bujici postizené oko krvi (arteria oftalmika) (metoda AIOT). Od zevni radioterapie se nyni ustupuje. Rb je v CR
diagnostikovan vétsinou v pokrocilé fazi, kdy Sance na zachranu postizeného oka nenf velikd. Od roku 1999 do roku
2014 jsme ve Fakultni nemocnici v Motole Ié¢ili 77 pacientl s retinoblastomem, celkem 101 postiZzenych o¢i, z nichz
muselo byt 56,4% oci chirurgicky odstranéno (enukleovano). Nové metody, pfedevsim AIOT, pfindsi velikou nadé&ji k za-
chrénéni vyznamné vétsiho procenta oci pred enukleaci. Mezi pozdni nésledky retinoblastomu patii pfedevsim posti-
Zeni zrakovych funkci daného oka, pripadné dalsi nddory v priibéhu Zivota u pacient( s hereditarnim retinoblastomem.

zvySit povédomi o novych modernich metodéch diagnostiky a 1é¢by Rb.
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MODERNI GENOMICKE METODY PROHLUBUJI NASE ZNALOSTI O LEUKEMIICH A POMAHAJI
V LECBE

Trka J.

CLIP — Childhood Leukaemia Investigation Prague, Laboratorni centrum Kiliniky détské hematologie a onkologie
2LFUKaFNv Motole

Moderni laboratorni metody, donedavna pro svou finan¢ni, ¢asovou a pracovni ndro¢nost povazované za cisté
vyzkumné, se postupné stéle vice uplatriuji v diagnostice détskych leukemii. Patii mezi né zejména metoda detekce
jednonukleotidovych polymorfism( (SNParray) a postupy zaloZené na tzv. sekvenovani nové generace (Next Genera-
tion Sequencing). Oproti dfive pouZivanym pristuplim, které byly vzdy zacileny na hledani konkrétni genetické poruchy,
ndm jejich kombinace umoziuje soucasny pohled na celé spektrum genetickych zmén v leukemickych burnkéach.
Hovofime tedy souhrnné o genomickych metodach.

haji pfimo indikovat specifické cilené [éky. LaboratoFe CLIP zavedly a integrovaly tyto vyzkumné diagnostické postupy
do svého pracovniho algoritmu a poskytuji tak ¢eskym détskym pacient@im nejmodernéjsi genetickou laboratorni
diagnostiku.
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CO MUZE RODIC OCEKAVAT U VYLECENYCH DETSKYCH ONKOLOGICKYCH PACIENTU?
Kruseova J.

Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha

Na Klinice détské hematooonkologie FN Motol postupem let diky vysoké Uspésnosti 1éCby pribyva vyléCenych pacien-
tQ, ktefijsou sledovani nejen pro riziko pozdnich relapst onemocnéni, ale zejména pro riziko vzniku pozdnich nésledka.
Specializované centrum pozdnich nasledk KDHO FNM zaloZil profesor Koutecky jiZz v roce 1998. V tomto centru ak-
tudlné sledujeme 3158 vylécenych pacientli podle doporu¢eni mezindrodnich guidelines — které se lisi podle diagnézy
pacienta a absolované onkologické 1écby.

Vice nez dvé tretiny vylé¢enych nemocnych ma alespori jeden nebo vice pozdnich nésledk. Tyto nésledky mohou po-
stihovat vSechny tkané a organy a objevuji se v rlizném ¢asovém intervalu po skonceni protinddorové terapie. Typicky
logického postizeni (napt. hypofunkce stitné zlazy, poruchy rlistu, zndmky predcasné puberty), déle je typické posko-
zeni ledvin, poskozeni usi, poskoZeni srdce, vznik sekundérniho nédoru, rlizné gastrointestindlni postiZeni, poskozeni
dentice, poruchy vizu, psychologické problémy a fada dalSich zmén.

Po lé¢bé détskych solidnych nadord Ize u nasich spole¢nych pacientl ocekévat vySe uvedené rozmanité pozdni na-
sledky é¢by kdykoliv. Pro jejich v€asny zachyt a tspésnou léCbu je (zka spoluprace rodiny a onkologa kli¢ova.

Kazdy pacient dostane souhrnou zpravu o podané onkologické 1é¢bé s individualnim doporucenim kontrol. Pfi dispen-
zarizaci ¢asto Zdddme pediatry o pribézné kontroly laboratornich testd nebo dalsi vySetieni. S odstupem od konce
|é¢by jsou pacienti v ¢asté&jsim kontaktu s pediatrem, ktery pak i diky tomuto indivudalnimu doporuceni m(Ze zachytit
prvni pfiznaky pozdnich nésledk drive.

Jakykoliv pozdni nésledek se mlze projevit kdykoliv od ukoncené Ié¢by. U nasich pacientl v ordinaci pediatra je vzdy
nutné na tuto moznou souvislost myslet a v pfipadé nejasnych zdravotnich komplikaci kontaktovat ambulanci pozd-
nich nésledk KDHO.

157



AKUTNI TOXICITA A DALSI NEZADOUCI UCINKY CHEMOTERAPIE U DETI LECENYCH PRO
AKUTNI LEUKEMII

Smisek P

Klinika détské hematologie a onkologie FN Motol, Praha

Od devadesatych let minulého stoleti byla do [éCby détské leukémie zavedena intenzivni kombinovand chemoterapie.
Nové terapeutické protokoly prinesly jasné zlep3eni vysledk( lé¢by — v soucasné dobé jsme schopni vylécit az 90%
déti s akutni lymfoblastickou leukémii a témér 70% déti s akutni myeloidni leukémii. Poddvana chemoterapie neni
schopna pUsobit cilené pouze na buriky nddorové, postihuje vdechny délici se buriky v organismu. Z tohoto divodu
miZe byt intenzivni chemoterapie provézena i nezddoucimi Gcinky a kromé terapeutickych Uspéchl mze prinést
i rizné komplikace Ié¢by. K nejcastéji postizenym systémim patii krvetvorba, zaZivaci trakt, kliZze a kozni adnexa,
negativné ovlivnéna chemoterapii ale mlze byt vétsina orgénl lidského téla. Nékterym potizim a komplikacim Ize
predchézet dodrzovanim rezimovych opatieni, nékteré Ize ovlivnit vhodné zvolenou medikaci, u jinych dokdZe moder-
ni medicina alespori vyznamné tlumit intenzitu nezddoucich vedlejsich efektd.

Obsahem prezentace je prehled nej¢astéjsich komplikaci intenzivni chemoterapie a také moznosti jejich prevence,
|é¢by nebo minimalizace.
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PLNOHODNOTNY ZIVOT PO TRANSPLANTACI KMENOVYCH BUNEK KRVETVORBY - NEJEN
“PREZIT", ALE “ZIT".....

Keslové P, Sedlagek P, Formankové R., Riha P, Nagyové B., Cepelékova V., Stary J.

Klinika détské hematologie a onkologie, 2.LF UK a FN v Motole, Praha

ZlepSovéni vysledkd [é¢by transplantaci kmenovych bunék krvetvorby vede k trvale stoupajicimu poctu vyléenych pa-
cientll. Snaha historického obdobi o co nejvétsi pocet prezivajicich pacientt je stéle vice doprovézena i snahou o né-
sledny kvalitni Zivot.

V obdobi 11/1989 do 6/2017 podstoupilo na nasem pracovisti 560 pacientd 614 alogennich transplantaci od sou-
rozeneckého, rodinného ¢i nepribuzného darce. V ambulantnim sledovani pe¢ujeme v sou¢asné dobé o 367 pacientd,
véetné 180 pacient( stardich 18 let.

Z predchozich analyz jsme identifikovali u vice nez 80% pacientl néjakou pozdni komplikaci. Mezi nej¢astéjsi patii po-
ruchy endokrinni (zejména poruchy funkce pohlavnich ZI&z a plodnosti), které nachdzime u 61% pacientd. Poruchu
funkce stitné ZIdzy mé 38,8% pacientd, poruchu plicni funkce 36%, neurologické problémy 13,59%, potiZze s vysokym
tlakem ¢i poruchu metabolismu tuk ¢i cukrl ma vice nez 10% pacientd. | kdyz fada komplikaci neprinasi pacientdm
vyznamngéjsi omezeni v b&Zném zivoté, nejsou klinicky zdvazné, mohou se stét rizikovym faktorem pro predcasné
zdravotni populacni obtiZe (srde¢ni, metabolické..).

V rdmci pravidelnych kontrol médme vytvorené schéma pozdniho sledovéni s cilem kazdoro¢niho celkového presetieni
a Casné identifikace téchto rizikovych faktord ¢i komplikaci. Nékteré potize, zejména otdzka poruchy plodnosti, mo-
hou predstavovat pro pacienty vyznamnou psychickou z&téz. Oteviend diskuse nad témito tématy v€etné moznosti
feSeni by méla byt rutinou v rdmci nasledné péce. Stejné dllezitd je motivace ke zdravému zplsobu Zivota a péci
0 svou osobu (vyhybat se koureni, nadmérnému slunéni, raciondlini strava, pohybové aktivita, pravidelné kontroly...).
Casné zarazeni do aktivniho gkolniho & pozdé&ji pracovniho Zivota povaZujeme za dleZity faktor pro nasledny plnohod-
notny zivot. V potransplantacnim obdobi pro déti, mladé dospélé i jejich rodice pofadame Fadu rekondi¢nich ozdrav-
nych pobytd ¢i sportovné spolecenskych akci. Vice nez 1/3 pacientd studuje ¢i ukoncilo vysokou $kolu, jen mald ¢ast
pobird invalidni déichod z dlivodu zdravotnich komplikaci.

Komplexni dlouhodobé sledovani pacientd, ktefi v détském véku podstoupili transplantaci kmenovych bunék krvetvor-
by predstavuje vyznamnou soucést potransplantaéni péce a pacient v dlouhodobé péci se stéva stejné dllezitym jako
ve fazi Casné.
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TRANSPLANTACI S USMEVOM - BUDOVANIE KOMUNITY DETi A MLADEZE

PO TRANSPLANTACI KRVOTVORNYCH BUNIEK NA SLOVENSKU

Spanova K., Hurajova L_.

SMILE, n.o. - Pomdhame s tsmevom

LieCebnd procedura - transplantécia krvotvornych buniek je ndro¢ny proces hlboko zasahujici fyzické a psychické
nastavenie mladého Cloveka.

Né&ro¢nym nie je len obdobie aktivnej liecby, ale aj ¢as domaceho dolieCovania a opatovné zaradenie sa do spolo¢nos-
ti rovesnikov.

Sme deti a mladi ludia, ktorf presli tymto lie¢ebnym procesom a niektorf z nds maju za sebou aj dvojndsobnu transplan-
taciu krvotvornych buniek. V tomto roku v rdmci rodi¢ovského projektu Poméhame s ismevom sme zrealizovali prvé
stretnutie deti a mladych ludi po procese transplantécie s cielom budovat komunitu vylieCenych pacientov, aby sme
hladali spdsoby ako podporit lah3iu integraciu vylie¢enych pacientov do sveta rovesnikov po lie¢be a vzdjomne si po-
mohli s nasledkami naro¢nych lie¢ebnych procedur, ktoré méme za sebou.

V prispevku Vam predstavime stretnutie s ndzvom Transplantaci s Gsmevom.
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ZNIZOVANIE SOCIALNEJ IZOLACIE PACIENTOV A RODICOV POCAS PROCESU
TRANSPLANTACIE KRVOTVORNYCH BUNIEK NA SLOVENSKU

Hurajova L.

SMILE, n.o. - Pomdhame s dsmevom

Socidlna izolacia detského pacienta a jeho sprevadzajiceho rodi¢a pocas transplantécie krvotvornych buniek, ¢i dlho-
dobej onkologickej lie¢by je jedna z mnohych negativnych ¢ft tohto naro¢ného lie¢ebného procesu. Vdaka technologi-
am mozme zjemiiovat tito izolaciu.

V prispevku predstavime aktivitu rodi¢ovského projektu Pomé&hame s ismevom
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SOCIALNI PECE O RODINY S ONKOLOGICKY NEMOCNYM DITETEM

Pickovéa A.

Socidlni odd. FN Motol

V roce 2016 dle statistiky socidlniho oddéleni FNM proslo sociaini intervenci a pomoci ve FNM 103 onkologickych
a 67 hematologickych détskych pacient( a jejich rodin.

Sociélni pomoc ve FNM je poskytovana vsem rodindm s nové diagnostikovanymi détmi, ale i vdem stdvajicim, které jiz
prochézi 1écbou nebo rekonvalescenci, pokud je u nich potfeba sociélni intervence opakované.

Socialni pomoc rodindm je velmi individuéini dle jejich potieb a hlavnich problém( a praxe ukéazala, Ze kaZda rodina né-
jakou formu sociéini pomoci pri I1é¢bé ditéte potfebuje a vyuzije.

Rodindm nabizime jednak psychosociélni podporu a pomoc a také kompletni socidlni poradenstvi. Kazda z téchto fo-
rem pomoci obsahuje mnoho druhl a typd feSeni konkrétnich nepfiznivych sociélnich, psychosocidlnich ¢i prévnich
problémd.

- pokles pifjma v rodiné v dlsledku snizeného piijmu pecujici osoby

- Zajisténi pecujici osoby v systému socialniho zabezpeceni

- problémy s dlouhymi ¢ekacimi dobami k vyfizeni davek pro OZP a obtizemi s jejich pfiznanim

- vztahové problémy v rodiné existujici je5té pred onemocnénim ditéte nebo aZ v dlsledku jeho onemocnéni a [é¢by

- nevyhovujici bytové podminky

- dluhové problematika

- dohled, pomoc a podpora terénnich sluzeb a instituci u problematickych rodin
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,MUJ NOVY ZIVOT” ANEB ...

Vaviinova V., RGZickova V.

Détskd klinika FN Hradec Krdlové

Prednaska je ukdzkou vyvoje a pohled na détské pacienty s onkologickym onemocnénim, pFedevsim na akutni lymfob-
lastickou leukémii.

V prvnim obdobi, kdy se zakladal obor détské onkologie, jsme se snazili o pouhé preziti, pozdéji se jiz podafilo vylécit
ojedinélé pacienty s touto nemoci. Tak, jak se vyvijeji nové I1éCebné postupy, dafi se v soucasné dobé vylécit naprostou
vétSinu déti s timto onemocnénim. Détem a jejich rodi¢tim dédvame Sanci zacit novy Zivot. Musi se sice podrobit velmi
komplikované 1é¢bé€, ale ve vétsiné pripadl se podaff ji Gspésné absolvovat.

V nasem sdéleni se zabyvéme obdobim kratce po pfijeti do nemocnice a na prikladech ukazujeme, jak se némilécené
déti vraci do normalniho Zivota. V zéplavé medialné negativnich zprav o onkologickych onemocnénich se snazime
ve spolupréci s dalsimi pracovisti détské hematologie ukézat pozitivni pohled na uvedenou problematiku.

Ukazujeme na moznost spolupracovat na unikatnim projektu ,Mj novy Zivot”.

163



AKTIVITY NA POMOC DETSKYM ONKOLOGICKYM PACIENTOM A ICH RODINAM (DE'T'OM

S RAKOVINOU N.O.)

Chlebcova V.

Detom s rakovinou n.o.

V prispevku predstavime aktivity Detom s rakovinou n.o., ktoré sme v roku 2017 uskutocCnili s ciefom skvalitnit Zivot
a lieCbu detskych onkologickych pacientov lieCiacich sa na Klinike detskej hematoldgie a onkolégie v Bratislave. Nasi-
mi cielmi bolo potesit deti a celé rodiny, vzdeldvat, sirit osvetu. Nasou snahou je hovorit o Zivote detskych onkologic-
kych pacientov o takom, aky naozaj je.

Spomenieme napriklad druhy ro¢nik podujatia Tyzder detom s rakovinou pod zastitou prezidenta Slovenskej republiky
Andreja Kisku, ktory sme uskutocnili pri prilezitosti medzindrodného Dria detskej rakoviny (15.februér). Priblizime
V&m aj dal3ie aktivity venované nasim pacientom a rodindm v roku 2017 a $peciélne aj pri prileZitosti mesiaca detskej
rakoviny.
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AKO TO ZVLADNUT SPOLOCNE

Malé M.

Transplantacnd jednotka kostnej drene, Klinika detskej hematoldgie a onkolégie LF UK a DFNsP Bratislava
Terapeutickéa Uspesnost lie¢by detskych onkologickych pacientov a pacientov podstupujticich TKB stéle rastie a najméa
v poslednych rokoch zaznamenédvame zameranie pozornosti aj na oblast kvality Zivota a moZné posttraumatické né-
sledky tak u detského pacienta, ako aj v systéme celej rodiny. Co sa deje s osobnostou dietata ked sa nachadza v Zivot
ohrozujlcej situécii? Ako reaguju rodicia a s ¢im st konfrontovani strodenci doma? Radi by sme zacali odkryvat aj tuto
oblast psychoonkologie a psychotraumy, ktoré tieto otazky intenzivne skima, identifikuje najéastejsie problémy a hla-
dé spdsoby prevencie vzniku neskorych psychologickych nasledkov a PTSP (posttraumaticka stresové porucha).
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SMUTENIE RODICOV PO STRATE DIETATA Z DOVODU ONKOLOGICKEHO OCHORENIA
Martin¢ekova L.

Pod kridlami Dominiky, n.o., Trnavskd univerzita v Trnave

Strata dietata je nesmierne bolestivou situaciou pre rodi¢ov. Porozumenie $pecifikdm smutenia u rodi¢ov po strate
dietata z dévodu onkologického ochorenia je dolezité pre pracu psychol6ga vykonévajiceho smitkové poradenstvo.
Prispevok sa preto zameriava na 3pecifikd smutenia u rodi¢ov po strate dietata z dévodu onkologického ochorenia.
Popisuje proces smutenia z pohladu aktudlnych modelov smutenia (Dudlny model procesu smuatenia a Wordenov mo-
del tloh smutenia) a zameriava sa na faktory, ktoré suvisia s intenzitou zarmutku po strate dietata.

V prispevku s uvddzané moznosti prace psycholéga s rodi¢mi po strate dietata, a tiez $pecifické techniky, ktoré
mozu psycholog vyuzit v smutkovej podpore pozostalych rodicov.
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SOCIALNE ZABEZPECENIE RODIN S ONKOLOGICKY CHORYM DIETATOM A RESPEKTOVANIE
CHARTY EUROPSKEJ ASOCIACIE HOSPITALIZOVANYCH DETIi

Rabenseiferové E.

Klinika detskej hematoldgie a onkoldégie DFNsP Bratislava

Charta EACH /European Association for Children in Hospital/, ¢ldnok 2 Charta EACH /European Association for Chi-
dren in Hospital/, ¢lanok 2 - ,Deti v nemocnici maju prévo mat so sebou po celt dobu hospitalizacie svojich rodi¢ov
alebo int blizku osobu rodi¢a zastupujtcu.” - Aby toto pravo mohlo byt naplnené, je nevyhnutné o3etrenie nepritom-
nosti rodica v praci a zabezpecenie ndhrady mzdy /priklady réznych eurdpskych socidlnych systémov/.

Ako naplnit pravo dietata mat pri sebe niekoho blizkeho, ked ho niet? /2 kazuistiky/.

Kla€ové slova: socidlne zabezpecenie, hospitalizacia, socialny systém.
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ACL TOP Family je kompletni Fada analyzator(, z nichz kazdy predstavuje jednotny standard prace
na vysokeé urovni - stejné testy, stejné vlastnosti, stejné kvalitni vysledky plus preanalytika druhé
generace. Nas komplexni panel HemoslIL® testl nabizi efektivni ndstroj pro stanoveni diagndzy, od
rutiny po specidlni testy. Rada ACL TOP Family splfiuje ndroky na inteligentni systém méreni pro
potfeby malych i nejvétsich laboratofi, véetné integrovanych automatickych linek. Vysledkem je
vyS$Si efektivita. S vyssi efektivitou prichazi kvalitnéjsi péce o pacienta.

Instrumentation
Laboratory

A Werfen Company






PREHLED SPONZORU A VYSTAVOVATELU

Generalni sponzor:
! NOVARTIS

Hlavni sponzor:
¢Shire
Sponzofi:
‘,n stellas BctSthBehlrfm 9 GRIFOLS
octapharma @ oncology TEUN

Vystavovatelé:

- A
KCEXl o @ B D qlenemank G C B Glynn Brothers Chemicals Prague, spol. s r.0. A MEMBER OF @ fidia

oo Banre  SANDOZ:::+  Schoeller

Ostatni partneri:

aﬁl—gw s B G _ GHUIBI.S.I.A W Werfen

...........

Medialni partneri:

SOLEN TARGET ® MD FaY|ZoRAvOTNICKE

MEDICAL EDUCATION cilena komunikace s lékafi

VSem sponzorlim a vystavovateliim dékujeme za G¢ast a podporu!

179






