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Chronicka myelomonocytarni leukemie

CMML.:

Selhani kostni drené s dysplastickymi znaky, které
mohou veést k cytopenii v periferni krvi na jedné strane,

a soucasneé na druhé strane s myeloproliferativni slozkou
reprezentovanou monocytozou v periferni krvi

(> 1 x 10°/1) casto doprovazenou leukocytozou a dalsimi

znamkami myeloproliferace jako hepatosplenomegalii.
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CMML - diagnosticka kritéria

Chronicka myelomonocytarni leukemie:

e Perzistujici monocytdza v periferni krvi ( > 1,0 x 10%/1 ) — 3 mésice

e Nepritomnost Ph chromozomu ¢i BCR/ABL1 fazniho genu

e <20 % blasta v periferni krvi

e Nepritomnost preskupeni PDGFRA Ci PDGFRB

e Dysplazie v jedné Ci vice bunécénych liniich
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CMML - podtypy

CMML - 0:

Q blasty /vcetné promonocytli/ < 2 % v periferni krvi,
< 5 9% v kostni dreni

CMML - 1:

Q blasty /vcetné promonocytii/ < 5 % v periferni krvi,
< 10 % v kostni dreni

CMML - 2:

O blasty /vcetné promonocytii/ 5—-10 % v periferni krvi,
10-19 % v kostni dreni Ci pritomnost Auerovych tyci, nehlede
na pocet blastli a promonocytt

CMML dysplasticky typ: WBC < 13 x 10°/1
CMML proliferativni typ: WBC = 13 x 10°/1
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CMML - prognostické faktory

hodnoty periferniho krevniho WBC (> 13 x 109/, > 15 x 10%/1)
obrazu PB monocyty (> 10 x 102 /I)

PLT (<100 x 10°/1)

Hb (<100 g/l)

pocet blasti v kostni dieni > 10%
cytogenetika abnormality chromozomu 7
komplexni abnormality
genové mutace mutace ASXL1 genu (? NRAS, RUNX1, SETB1)

DNMT3A, absence TET

vék > 65 let

rozsah choroby symptomaticka splenomegalie
extramedularni choroba

Kantarjian H, et al., Cancer 2008., Patnaik MM, et al., Leukemia 2013, Such E, et al., Blood 2013, ltzykson

R, et al., JCO 2013, Hemasphere 2020, Patnaik MM, et al. Ann. Clin. Updates Hematol. 2019




CMML - preziti podle prognostickych faktort
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Patnaik MM, et al., Ann. Clin. Update Hematol. 2019
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izSim rizikem, lécba

Netransplantacni strategie = Bez nepfiznivych Nepriznivé
(Vidaza, HU, EPO, prognostickych faktorli prognostické faktory

observace) '\N
etransplantacni

Netransplantacni
Strategie

strategie

selhani lécby + hledani darce

Transplantace krvetvornych bunék

Kantarjian H, et al., Cancer 2008, Patnaik MM ,et al., Leukemia 2013, Such E, et al., Blood 2013, ltzykson R,

et al., JCO 2013, Hemasphere 2020, Patnaik MM, et al., Leukemia 2014



CMML s vysokym rizikem, lécba

Netransplantacni strategie Neni pritomen Je pritomen vhodny
(Vidaza, HU, EPO, vhodny darce darce
observace)
+ hledani darce Netransplantacni
— Strategie

Transplantace krvetvornych bunék
< 10 % blastu ve dreni 2 10 % blastu ve dreni

bez predchozi s inicidlni cytoredukci
cytoredukce

Kantarjian H, et al., Cancer 2008, Patnaik MM ,et al., Leukemia 2013, Such E, et al., Blood 2013, ltzykson R,

et al., JCO 2013 Hemasphere 2020, Patnaik MM, et al., Leukemia 2014




CMML — UHKT

Analyza:

Retrospektivni analyza byla provedena ve skupine
45 nemocnych s primarni CMML lécenych v UHKT
v letech 1982-2017.

Statisticka analyza:

Statisticka analyza zahrnovala neparovy t-test,
Kaplantiv-Maierlv test s krivkami pravdépodobnosti
preziti a analyzu nezavislych promennych ovlivnujicich
preziti nemocnych.
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CHARAKTERISTIKA NEMOCNYCH A LECBA

Charakteristika nemocnych

=19 nemocnych mélo dysplasticky typ CMML, 26 nemocnych meélo
proliferativni typ choroby.

=15 nemocnych bylo klasifikovano jako CMML 0, 14 nemocnych
meélo CMML 1 a 16 pacientii mélo CMML 2.

Lécba

=8 nemocnych bylo Iéceno pouze podptirnou Iécbou (BSC), 14 bylo
léceno hydroxyureou / vepesidem + BSC, 3 nemocni obdrzeli
nizké davky ARA-C, 3 byli léceni pouze azacytidinem,

6 nemocnych dostalo kombinovanou chemoterapii bez SCT

a 11 nemocnych bylo transplantovano (vetsinou po podani
kombinované chemoterapie ci azacytidinu).

*Progrese choroby do AML byla pozorovana u 14 nemocnych
(31,1 %).
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ANALYZA PREZITI — dysplasticka vs. proliferativni CMML
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Analyza celkového preziti u nemocnych s dysplastickym (median = 32,5, prlmér = 41,1 mésice) a proliferativnim (median = 12,0,
prlimér = 16,6 mésice) typem CMML. Pravépodobnost preZiti 3 roky byla 37 % pro dysplasticky a 8 % pro proliferativni typ CMML.
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ANALYZA PREZITi - CMML 0 vs. CMML 1 vs. CMML 2
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Analyza celkového preziti u CMML 0 (median = 30,0 priimeér = 33,3 mésice), CMML 1 (median = 26,5, primér 32,6 mésice) a CMML 2
(median = 9,0 primér = 45,2 mésice). Pravdépodobnost preZiti 3 roky byla 31 % pro CMML 0, 27 % pro CMML 1 a 6 % pro CMML 2.
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ANALYZA PREZITi - CMML 0 vs. CMML 1 vs. CMML 2

dysplasticky vs. proliferatini typ
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dysplasticky proliferativni
Analyza celkového preZiti u nemocnych s dysplastickym CMML. Analyza celkového preZiti u nemocnych s proliferativnim CMML.
Pravd&podobnost preZiti 3 roky byla 68 % pro CMML 0, 42 % Pravdepodobnost preziti 2 a 3 roky byla 24 % a 14 % pro
pro CMML 1 a 14 % pro CMML 2. CMML 0, 34 % a 12 % pro CMML 1 a 34 % a 0% pro CMML 2.
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ANALYZA LECENYCH NEMOCNYCH - CMML

CMML
podtyp nemocnych (mésice) (%)
CMML-0 33,3
CMML-1 19 31,6
CMML-2 20 45,0
Dysplasticky 20
Proliferativni 25

» CMML-0 a dysplasticky typ byly prognosticky pfiznivymi faktory, 7 z 8 nemocnych
Iécenych pouze podpurnou Iécbou mélo dysplasticky typ CMML, 3 z nich byli
klasifikovani jako CMML-O.

N - T




CMML - vysledky nekurativni lécby

Non-curative Treatment Outcomes of 949 Patients with CMML - A Real-World
Evidence Cohort Study Coordinated by the AGMT

Lisa Pleyer,1-3 Michael Leisch,!-3 Alexandra Kouraklis,* Eric Padron,® Jaroslaw P.
Maciejewski et al.:

»Podavani hypometylacnich latek mélo signifikantné lepsi efekt nez podévani jinych
latek (23,0 vs. 13,1 mésice)

»Podavani hydroxyurey bylo spojeno se signifikantné¢ vyssim rizikem imrti, vySSim
rizikem transformace do AML a nutnosti pfechodu na jiny typ 1écby

» Nepiiznivé prognostické faktory: vyssi vék (zeyména nad 75 let), CMML > 1,

muzskeé pohlavi, proliferativni typ CMML
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