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Souhrn

V ¢lanku je pfedloZena analyza zdznamu o akutnich a chronickych leukémiich v databazi NOR od roku 1977 do roku 2002, ktera je
u akutnich leukémii srovndna s daty klinického registru ALERT a s literdrnimi tidaji a u chronickych leukémii s literarnimi udaji. Je
upozornéno na nepfesnosti a vyrazné ¢asové zpozdéni hematologické klasifikace v MKN9 a MKN10 za rutinné hematology a pato-
logy uZivanymi klasifikacemi FAB a ndsledné¢ WHO a na dusledky, které z téchto rozdili plynou. Analyzovat jednotlivé podskupiny
akutnich a chronickych leukémii neni za této situace moZné. Analyza sumdrni incidence a mortality akutnich leukémii z dat NOR uké-
zala, Ze s ur€itymi vyhradami je mozno pfijmout idaje o incidenci akutnich leukémii, zatimco ddaje o mortalité se jevi jako nepouZi-
telné. Podobné je tomu u chronickych leukémii, kde ukazuji kiivky preZiti 1é¢enych nemocnych v CR horii vysledky ne literdrni tida-
je oprezivani nelécenych nemocnych s t€mito formami leukémii! V zvéru préce jsou shrnuty podminky pro zvySeni validity dat NOR
u leukémii, které se opiraji o potfebu redlného ptizpiisobeni zdznamit NOR platné klasifikaci leukémii, vytvofeni nové sumarni Zadan-
ky se zdkladnimi ddaji, kterd musi vzniknout na zaklad¢ diskuse s hematology. Prosazovéno je zavedeni elektronického vypliiovani
hl4Seni v rdmci nemocni¢nich informa¢nich systémi a zajisténi trvalé spolupréce Ceské hematologické spole¢nosti a hematoonkolo-
gickych center nad daty, kterd musi byt analyzovéna a zpracovavéana s vétsi pruznosti nez dosud.

Klicova slova: populacni registrace dat, leukémie.

Summary

Detailed audit of both epidemiological and clinical data of population-based Czech National Cancer Registry (NCR) was performed
with special focus on diagnostic groups of leukemia. NCR database collected since 1977 was compared with multi-centric clinical
registries of hematological professional societies and with international literature. The conclusion regarding incidence data was that
it is usable only in reasonable aggregation while mortality estimates were found to be completely wrong. The main reason is too uni-
versal character of NCR records that in fact ignores diagnostically specific classification of both acute and chronic leukemia. The paper
strongly recommends and proposes new version of NCR records suitable also for this highly dynamic field of medicine. Implementa-

tion of electronic and on-line accessible data management system is proposed as well.
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Uvod

Akutni a chronické leukémie jsou zdvaznd onemocnéni,
ktera, bud akutné nebo v del§im ¢asovém horizontu, smr-
telné ohroZuji kazdého postiZeného jedince. Prognoza,
zv145t€ nemocnych s urCitymi podtypy leukémii, se ale
v poslednich dvou dekadach zdsadn€ zménila. Dnes umi-
me vylécit vice nezZ 80 % nemocnych s akutni promyelo-
cytarni leukémii, chorobou, kterd byla jesté nedavno pro-
gnosticky nejhorsi formou akutni leukémie s pfeZitim pod
20 %. Diky pokrokiim v podptrné péci a vétsi dostupnosti
a zlepSeni vysledkt alogennich transplantaci krvetvornych
bunék se zlepsila i progndza mladSich nemocnych s ostat-
nimi typy akutnich leukémii. Lécebné vysledky u star§ich
nemocnych, ktefi pfedstavuji nejvétsi skupinu akutnich leu-
kémii, zatim bohuZel zGstivaji celosvétoveé velmi $patné.
Nové poznatky o etiopatogenezi hematoonkologickych
chorob a z nich vzesl€ ,,prvni vlastovky“ cilené molekular-
ni 1écby zasadné od roku 1999 zlepsily prognézu nemoc-
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nych s chronickou myeloidni leukémii. Diky modernim dia-
gnostickym metoddm a odhaleni komplexu prognostickych
faktorti a diky novym lé¢ebnym pfistupiim kombinujicim
purinova analoga s monoklondlnimi protildtkami a s alo-
gennimi transplantacemi krvetvornych bunék se v posled-
ni dekddé vyznamné zménila i progndza nemocnych s agre-
sivnimi, prognosticky nepfiznivymi formami chronické
lymfatické leukémie a purinova analoga zdsadné zménila
prognézu nemocnych s vlasatobunéénou leukémii. Téchto
pozitivnich trendt je dosahovano diky stale se zvySujicim
vydajiim na vyzkum a nové 1éky. Dusledkem je i zvySujici
se potfeba informaci o incidenci nidorovych chorob a dosa-
hovanych 1é¢ebnych vysledcich, kterd zvySuje odborny
zajem o relevantni populacni a epidemiologick4 data.

Smyslem tohoto ¢lanku je pokusit se o objektivni zhodno-
ceni dostupnych populacnich dat o leukémiich v CR. Kon-
krétn€ chceme zjistit, zda databaze Narodniho onkologic-
kého registru (NOR) poskytuje informace o tom, jak se vySe



analyza hematoonkologickych dat v Narodnim onkologickém registru CR

zminény lécebny pokrok projevil v populacnich datech
nemocnych s leukémiemi a jaka je epidemiologickd repre-
zentativnost té€chto dat.

Mezinarodni klasifikace nemoci (MKN) a hematoon-
kologie

Onkologickd hlaSeni do NOR pros$la od svého vzniku
vroce 1977, na zdklad¢ uprav MKN, tfemi zménami. Do
roku 1979 platila MKNS, v letech 1979-1993 MKN9 a od
roku 1993 az dosud je platndA MKN10 (Tabulka 1) (1).
Tabulka 1 s platnou MKN10 z roku 1993, Tabulka 2 (2)
s Francouzsko-Americko-Britskou (FAB) klasifikaci leu-
kémii standardné uzivanou hematology od roku 1985
resp. Tabulka 3 (3) s WHO klasifikaci nadorovych cho-
rob platnou od roku 1999 umoziiuji posoudit rozdily mezi
MKNI10 a hematology uzivanymi klasifikacemi. Z leto-
poctl vydani jednotlivych klasifikaci je zfejmé, Ze MKN
klasifikace se za hematology akceptovanymi modernimi
klasifikacemi vyrazné zpoZduje — MKN10 byla vydana
o 8 let pozdéji, nez vstoupila v platnost FAB klasifikace.
V ptipadé WHO klasifikace nddori existuje jiZ dnes zpoZ-
déni 6 let a vydani nové MKNI11 je pfitom v nedohled-
nu. Krokem k prekonéni tohoto zpoZdéni ma byt klasifi-
kace MKN-O-3, kterd dle idaji UZIS plati od ledna 2005,
ale vétSina hematologli a pravdépodobné& ani onkologii
o ni zatim neméa Zadné informace. Navic v roce 2005
vstoupila v platnost WHO-EORTC klasifikace koZnich
lymfomil (4, 5). Jak se tento klasifika¢ni zmatek proje-
vil na kvalit& hlaSeni o hematoonkologickych nemocnych
do NOR? Na tuto otazku jsme se pokusili odpovédét
v nésledujicich oddilech ¢lanku vénovanych jednotlivym
skupindm leukémii.

Tab. 1: Klasifikace leukémii podle MKN-10 uZivané v NOR.

Tab. 2: Klasifikace leukémii podle FAB.

MO akutni leukémie s minim4lnimi zndmkami myeloidni diferenciace
M1 akutni myeloidni leukémie bez vyzravani

M2 akutni myeloidni leukémie s vyzravanim

M3 akutni promyelocytdrni leukémie

M4 akutni myelomonocytirni leukémie

M5 akutni monocytéarni leukémie

M6 erytroleukémie

M7 akutni megakaryoblasticka leukémie

L1 akutni lymfoblastické leukémie z malych bunék

L2 akutn{ lymfoblastické leukémie z malych a velkych bunék
L3 akutni lymfoblastickd leukémie z velkych (Burkitt-like) bunék

Tab. 3: Klasifikace leukémii podle WHO.

CI91 Lymfoidni leukémie

C91.0 Akutni lymfoblastickd leukémie

CI91.1 Chronicka lymfocytarni leukémie

C91.2 Subakutni lymfocytarni leukémie

C91.3 Prolymfocytarni leukémie

C91.4 Leukémie z vlasatych bunék - hairy-cell leukémia
C91.5 Leukémie z dospélych T-bunék

C91.7 Jina lymfoidni leukémie

C91.9 Lymfoidni leukémie, NS

C92 Myeloidni leukémie

C92.0 Akutni myeloidni leukémie

C92.1 Chronicka myeloidni leukémie

C92.2 Subakutni myeloidni leukémie

C92.3 Myeloidni sarkom

C92.4 Akutni promyelocytdrni leukémie

C92.5 Akutni myelomonocytarni leukémie

C92.7 Jind myeloidni leukémie

C92.9 Myeloidni leukémie, NS

C95 Leukémie neurceného bunécného typu

C95.0 Akutni leukémie neurc¢eného bunécného typu
C95.1 Chronicka leukémie neur¢eného bunécného typu
C95.2 Subakutni leukémie neurceného bunécného typu
C95.7 Jina leukémie neurc¢eného bunécného typu
C95.9 Leukémie, NS

1. AML - akutni myeloidni leukemie

I. AML s charakteristickou cytogenetickou zménou
QAML s 1(8;21) (¢q22;922), AMLI (CBFo)/ETO
U Akutni promyelocytdrni leukemie a jeji varianty ( diive
M3 dle FAB)
U AML s abnormdlnimi eosinofily kostni diené
[inv(16)(p13g22) nebo 1(16;16)(p13;q11) CBFo/MYH 11]
QAML s abnormalitami 1123 (MLL), [t(9;11), t(11;19)]

I1. AML s dysplastickymi rysy ( s dysplazii vice rad )
U s predchdzejicim myelodysplastickym syndromem (MDS)
W bez predchoziho MDS

III. AML a myelodysplasticky syndrom souvisejici s 1é¢bou:
Qalkylacnimi ldatkami
U epipodofylotoxiny
Ujiné typy(radiace, benzen...)

IV. AML nezarazené jinak:
U AML s minimdlni diferenciaci — MO
W AML bez vyzrdvdni —M1
UAML s vyzrdvdnim — M2
U Akutni myelomonocytdrni leukemie — M4
U Akutni monocytdrni leukemie — M5
U Erytroleukemie — M6
Q Akutni megakaryocytdrni leukemie — M7
W Akutni bazofilni leukemie
Q Akutni panmyeloza s myelofibrozou

2. Akutni bifenotypické leukemie

3. ALL - akutni lymfoblasticka leukemie

= B-akutni lymfoblasticka leukemie z prekurzora
Q1(9;22)(q34,q11) -BCR/ABL

Q(11;q23)-MLL

Q1(1;19)(q23;p13) — E2A/PBX1
Q#(12;21)(p12;q22) - ETV/CBF_

= T - akutni lymfoblastické leukemie z prekurzoru

N

= Burkitt bunééna leukemie
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Akutni myeloidni leukémie

V podskupiné akutnich myeloidnich leukémii (AML) je
v MKN10 v rdmci C92.0 Akutni myeloidni leukémie
vyClenéna subkategorie C92.4 Akutni promyelocytarni
leukémie. To by bylo, vzhledem k dnes zcela jasné etio-
patogenezi a odliSné progndze a 1€¢bé této podjednotky
ve srovnani s ostatnimi AML, pochopitelné. Nepochopi-
telné je ale vyclenéni dalsi podskupiny C92.5 Akutni
myelomonocytarni leukémie, kdyZ dalSich pét podjed-
notek FAB klasifikace samostatné vyc¢lenéno neni. Jako
C92.7 jsou jesté uvedeny Jiné myeloidni leukémie a jako
C92.8 Myeloidni leukémie NS. Vedle toho v MKN10 exi-
stuje kategorie C95 — Leukémie neurceného bunécéného
typu, kterd ma dalSich 5 podskupin. Moderni WHO kla-
sifikace akutnich myeloidnich leukémii ve srovnini
s MKN10 nové vycleiiuje podskupinu AML se ¢tyfmi
pravidelnymi genetickymi abnormalitami, AML s multi-
linearni dysplazii a sekundarni AML v disledku 1é¢by.
Z uvedeného je patrné, Ze spravné zafazeni nemocnych
s AML do nabizeného schématu zastaralé klasifikace
MKNI10 je i pro rutinovaného hematologa nepiehledné
amiiZe byt zdrojem Cetnych chyb. JiZ tento zbéZny pohled
na nesrovnalosti v klasifikaci leukémii pouZivané
v MKNI10 a hematology pouZivané klinické klasifikaci
WHO vzbuzuje obavy, Ze MKN10 neni schopna posky-
tovat reprezentativni zaznamy o hematoonkologickych
nemocnych.

Pro posouzeni validity idajii v NOR jsme vSechny akut-
ni myeloidni leukémie sumarizovali do jedné skupiny,
abychom se vyhnuli chybdm vychdzejicim z nesrovna-
losti v klasifikaci jednotlivych podjednotek AML a srov-
nali jsme tidaje NOR se zndmymi literdrnimi tidaji a s ida-
jivregistru ALERT. Registr ALERT (Akutni LEukémie
klinicky RegisTr) vznikl roku 1996 pod odbornou garan-
ci Ceské hematologické spolecnosti CLS JEP a na zékla-
dé domluvy péti center intenzivni hematologické péce
dospélych v CR, kde jsou AML Ié¢eny. V roce 2004 se
sit registru ALERT v CR zapojenim $estého centra inten-
zivni hematologické péce dospélych zkompletovala
avroce 2005 se pridalai vSechna slovenskd centra. Cilem
registru ALERT je vytvofeni validni on-line databaze,
kterd by participujicim centriim poskytla moZnost pre-
diktivniho hodnoceni prognostickych faktorii se zaméte-
nim na genetiku a stratifikaci 1é¢by, vCetné transplantaci
krvetvornych bunék. Srovnidni dosaZenych vysledkil
poskytuje kazdému centru duleZitou reflexi pro hodno-
ceni vlastnich vysledkf. Podle NOR (Obr. 1) byla inci-
dence AML v roce 1977 1,1/100 000 obyvatel, pres
2,0/100 000 se ptehoupla v roce 1990 a v roce 2002 dosa-
hla 2,8/100 000 obyvatel. Dle literarnich zdroju se inci-
dence AML ve svété pohybuje se kolem 2,0-3,0/100 000
obyvatel ro¢n€ u muzl a mezi 1,5-2,5/100 000 obyvatel
u Zen (6). K mirnému, technicky zpilisobenému zvySeni
incidence AML i ALL, doslo celosvétové od roku 2000,
kdy byly v ramci WHO klasifikace mezi akutni leukémie
zahrnuty i stavy s 20-30 % blastd, které byly diive ozna-
¢ovany jako myelodysplasticky syndrom typu refrakter-
ni anémie s excesem blastl v transformaci. Mirné zvy-
Seni incidence akutnich leukémii 1ze v posledni dekadé
dat i do souvislosti s prodluzovanim stfedni délky Zivo-
ta v CR a s n&kolikandsobné v&ti incidenci akutnich leu-
kémif ve starSi populaci ve srovnani s mladymi jedinci.
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Iz jinych tidaji NOR o incidenci riznych typt leukémifi
je v8ak patrné, Ze v prvnich letech fungovani NOR jsou
,incidence* 1 ,,hrubd mortalita® vyrazné niZ8i neZ pozdé-
ji — pravdépodobné v souvislosti s tim, Ze hldSeni do
registru NOR se ,,rozbihalo® postupné. MiZeme pak ale
tato data vydavat za objektivni tidaje o vzestupu incidence
¢i mortality na p¥isluiné onemocnéni v CR? Domnivame
se, Ze ne. Nezasvéceného, kterému by byla tato ¢isla pred-
loZena bez dal§iho vysvétleni, by to mohlo vést k zaveé-
ru, Ze se u nas incidence téchto chorob od roku 1977 do
roku 2002 zvysila 2,5x; a to je mélo pravdépodobné.
Zkusme tedy kriticky srovnat hrubou incidenci AML
v CR dle regiond z registru NOR v letech 1997-2002 (Obr.
1, Tab. 4) (nejnovéjsi dostupnd data) a stejné data z regist-
ru ALERT v letech 2003-2004, tedy z obdobi, kdy jiZ do
registru hlésily své vysledky vSechna centra intenzivni
hematologické péce v CR (Obr. 2 a 3). Toto srovnini uka-
zuje aZ 50% rozdily v ,.incidenci AML v regionech, ve
kterych existuji centra intenzivni hematologické péce.
Hrubé incidence AML v Olomouckém kraji byla ve srov-
natelném obdobi v NOR 2,1/100 000 obyvatel, ale
v registru ALERT 3,0; podobné v Hradeckém kraji 2,03:
3,0/100 000 a v Praze 1,65 : 2,0/100 000 obyvatel. Navic
vime, Ze udaje o incidenci AML v registru ALERT neza-
hrnuji informace o détech do 18 let a 0 nemocnych, kte-
fi se do centra nedostali, protoZe zemfeli diive, neZ moh-
li byt do centra odeslani nebo nebyli do centra odeslani
vzhledem k vysokému véku, pokrocilosti choroby ¢i
vysoké komorbidité. To potvrzuje i Obrazek 4 srovnava-
jici vékové specifickou incidenci nemocnych s AML
v registru NOR a ALERT. NiiZky se mezi obéma regist-
ry zacinaji vyrazné rozevirat jiZ ve vékové kategorii nad
55 let, aby ve véku nad 85 let ukazovaly incidenci 12
nemocnych na 100 000 obyvatel v registru NOR, ale jen
0,5/100 000 obyvatel v registru ALERT. Porovnani téch-
to Cisel ukazuje, Ze skute¢né incidence AML v CR muZe
byt vétsi nez 3/100 000 obyvatel.

S védomim urcité neiiplnosti dat NOR by ale bylo moZno
prijmout ddaje o incidenci AML od roku 1988-1990.

VEtsi problémy jsme zjistili v idajich o poméru morta-
lity aincidence AML, kterd se podle NOR (Obr. 1) pohy-
buje mezi 0,75 a7 0,96, v priméru pak je 0,87. V roce
1977 byl tento pomér 0,70; v obdobi 1980-1995 0,90;
v letech 1996-2000 se pohyboval kolem 0,82 a v letech
2001-2002 dosahoval 0,86. Je to pravda? Skute¢né se
popula¢né odhadované 1écebné vysledky u nemocnych
s AML prtes rozvoj nadkladné podpiirné péce a transplan-
ta¢niho programu spiSe zhor$uji? VyuZijme k porovné-
ni opét registr ALERT. Pomér mortality a incidence
AML v CR v letech 2001-2002 dle NOR dosahoval 0,86,
ale dle registru ALERT byl v letech 2003-2004 jen 0,61.
Rozdil tedy ¢ini 0,25. Vy$§i hrubou mortalitu v NOR 1ze
¢astecné vysvétlit tim, Ze NOR zachycuje i nemocné, kte-
fi se do centra intenzivni hematologické péce z riznych
vySe uvedenych diivodl nedostali a jejich 1é¢ba tedy
nebyla dostate¢né intenzivni (Obr. 4). Na druhé strané
ale zfejmé€ NOR zase nezachycuje nékteré nemocné
z center intenzivni hematologické péce — alespori tak to
vyplyva zrozdil v incidenci leukémii v krajich dle NOR
a v registru ALERT, ktery vychéazi z hldSeni center
(Obr. 2-4).
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jen 10 % nemocnych ve véku nad
55 let. Registr ALERT poskytuje
iudaje o prognostickych faktorech,
véetné cytogenetickych dat, idaje
o dosaZeni a délce trvani komplet-
nich remisi, o 1é¢ebnych vysledcich
v souvislosti s riznymi lé¢ebnymi
rezimy vcetné intenzivni konsoli-
dace a alogennich transplantaci
krvetvornych bunék a fadu dalSich
informaci.

Zavérem lze konstatovat, Ze vysled-
ky v registru ALERT Ilépe doku-
mentuji kauzalni 1écebné vysledky
u AML, které nejsou v registru
NOR kompletni. V registru NOR
jsme zjistili nedostatky ve struktu-
fe dat a klasifikaci AML, coz
v konecném duasledku tato data
informacné znehodnocuje. V tom je
moZno spatfovat jednu z hlavnich
pfi¢in sniZené pozornosti hemato-

Obr. 1.: Vyvoj incidence a mortality AML dle NOR (zdroj: UZIS CR).

onkologt k hlaSeni dat do registru
NOR.

AKkutni lymfoblastické leukémie
Ve skupiné lymfoidnich leukémii
jsou v MKN10 fazeny pod jednim
kodem akutni a chronickd leukémie
— tedy odlisné klinické jednotky.
Jako podskupina C91.2 je uvedena
subakutni lymfocytarni leukémie,
ktera ve FAB Kklasifikaci neexistu-
je a pod cislem C91.5 je uvedena
leukémie z dospélych T-bunék. Pro
diagnostiku a prognézu ALL ma
zasadni vyznam rozdéleni podle
typu bunécné populace, ze které
vznikla — tedy na B a T lymfoblas-
tické podtypy (Precursor B lymp-
hoblastic leukaemia a Precursor
T lymphoblastic leukaemia dle
WHO) a informace o event. poziti-
vit¢ Ph chromosomu, které
v MKN10 klasifikaci chybi.

Incidence ALL nemocnych ve
véku 19 let a star$ich
v NOR (Obr. 5) byla v letech
1977-1988 v praméru 0,33/100
000 obyvatel, poté doslo k vzestu-

Obr. 2.: Hrubi incidence AML dle registru NOR (zdroj: UZIS CR).

Data NOR informuji o mortalit¢ nemocnych s AML bez
ohledu na to, zda podstoupili kauzélni, napt. transplantac-
ni a velmi ndkladnou 1é¢bu nebo byli 1éCeni jen paliativng.
Jaky je podil kauziln€ a paliativné 1écenych nemocnych
s akutni myeloidni leukémii a jak se 1i8i jejich progn6za
z dat NOR zjistit nelze. Data ALERT ukazuji, Ze kauzalni
16¢bu dnes v CR podstupuje 90 % nemocnych s AML ve
véku do 55 let, ale jen polovina nemocnych star§ich 55 let.
Ve skupiné kauzélné 1é¢enych nemocnych s AML jsme
dnes schopni vylécit 40 % nemocnych mladsich 55 let, ale

pu na pfiblizné dvojnisobek

(0,61/100000 v letech 1989-1993)
anasledné incidence ALL opét kleslana 0.50/100 000 oby-
vatel v letech 1994-2002. V ramci registru ALERT byla
v letech 2003-2004 zachycena incidence ALL dospélych
0,32/100 000 obyvatel (Obr 6-7; Tab. 5). Vyjdeme-li z lite-
rarniho udaje (7), Ze pomér AML : ALL se u dospélych
nemocnych pohybuje kolem 4:1, pak bychom pfi inciden-
ci AML 3,0/100 000 obyvatel ocekavali incidenci ALL
dospélych kolem 0,75/100 000 obyvatel. Udaje o inciden-
ci ALL vregistru ALERT jsou s ohledem na relativné maly
pocet nemocnych a skute¢nost, Ze néktera centra intenziv-
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gorie dosahl 0,59 a u star§ich
nemocnych byl 0,82. Za vylécené
je moZno povazovat 30 % nemoc-
nych mladSich 55 let, nepodafilo se
ale vylécit nikoho ze star$i vékové
kategorie! Rozdily mezi daty NOR
a ALERT a jejich interpretace
u ALL je obdobn4 jako u AML.

Chronické leukémie

Pro chronické leukémie dosud
hematologové nemaji Zadné ,,vlast-
ni‘ registry, resp. je maji jen velmi
kratkou dobu. Pro nemocné s chro-

Obr. 3.: Odhad incidence AML za obdobi 2003—-2004 dle registru ALERT.

nickou myeloidni leukémii byl
v roce 2005 pod ndzvem CAME-

LIA iniciovan klinicky registr za
ucasti 4 hematologickych center
zCR a5 slovenskych center. Dosud
ziskanid data nejsou dostate¢né
reprezentativni a nemohou proto
slouZit pro srovnani s daty v regist-
ru NOR. Registr pro CLL se pfi-
pravuje. Z téchto ditvodi budeme
pfi hodnoceni chronickych leuké-
mii srovnédvat data z registru NOR
pfedevsim s literarnimi tidaji.

Chronicka myeloidni leukémie
Kfivka incidence nemocnych
s CML v NOR od roku 1988 klesa,
coZ je v rozporu s literarnimi udaji
o stabilni incidenci CML mezi

Obr. 4.: Vékova strukturanemocnych s AML dle NOR aregistru ALERT v letech 1996-2002.

ni hematologické péée nemocné s ALL do registru ALERT
nehlasila, epidemiologicky nehodnotitelné. Ze srovnani
vékové struktury pacientll obou registrl je dile patrné, Ze
obdobné jako u AML zachycuje NOR vyrazné vétsi podil
pacientl starSich 55 let a oproti registru ALERT zachycu-
je i déti, kde je incidence ALL vyrazné€ vétSi neZ u dospé-
lych (Obr. 8). Proregistr NOR je moZnym vysvétlenim niz-
Siincidence ALL, neZ bychom ocekdvali, jednak netiplnost
v hlaSeni pacientl s ALL, jednak jejich moZné zatazeni pod
jiné diagno6zy (napi. NHL).

Pii analyze mortality ALL dospélych v registru NOR (Obr.
5) zjiStujeme v obdobi 1980-1986 pomér k incidenci
0.66—-1,06 v roce v roce 1986, pramér 0,85; v letech 1989
—1993, kdy byl v datech NOR zachycen vice neZ dvojna-
sobny vzestup incidence, byl pomér incidence a mortality
0,7-1,03 (v roce 1990, pramér 0,86) a poté pomér mortali-
ta/incidence postupné klesal na 0,79 v obdobi 1994—1998
adéle azna 0,69 vroce 2002. Zajimavé je, Ze v letech 1979,
1986, 1987 a 1990 byl pomér mortality a incidence posu-
nut ve prospéch mortality a v roce 1981 byl tento pomér
zcela vyrovnany. Odpovida to skutecnosti? Pfedevsim ve
dvou po sobé jdoucich letech se to zd4 nepravdépodobné.
V registru ALERT (Obr. 6-7, Tab. 5) tvofi 71% databaze
nemocni ve véku 18-55 let a 29 % nemocni starsi 55 let.
Kauzalng bylo 1é¢eno 95 % nemocnych ve véku do 55 let
a72 % nemocnych ve véku nad 55 let. Pomé&r mortalita/inci-
dence u kauzilné 1é¢enych nemocnych mladsi vékové kate-
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1,0-2,0/100 000 obyvatel a rok
v poslednich letech (8). Obrazek 9
ukazuje vyrovnany podil pohlavi u nemocnych s CML
vregistru NOR. Narozdil od registru NOR je ale podle lite-
rarnich udajt i tdaji z olomouckého centra, jehoZ dlouho-
dobé data jsou ndm dostupnd, vyskyt pohlavi u CML posu-
nut ,,ve prospéch* muzii v poméru k Zenam 1,5:1!
V porovndni s literdrnimi tidaji (5) i vlastnimi zkuSenostmi
(9) se jevi jako problematické i idaje o mortalit€ nemoc-
nych s CML uvadéné v NOR (Obr. 9), podle kterych byl
pomér mortality a incidence nemocnych s CML primérné
0,80 v letech 19801996 a poté vzrostl na 0,83 v obdobi
1997-2002 (v letech 1996 a 1997 dokonce presihl 0,90!).
O specifickych problémech a rozdilech mezi NOR a zku-
Senostmi naSeho pracovisté, ale i o problémech NOR obec-
né, jsme referovali jiZ roku 2000 v ¢asopise Prakticky lékaf
9).

Podobné neadekvitné a prognosticky désivé vypadaji
Kaplan-Meierovy kiivky preZziti nemocnych s CML kon-
struované z dat NOR (Obr. 10) za roky 1977-1990
a 1991-2002, které se navzajem zdsadnéji nelisi a vykazu-
ji median preZziti kolem 2 rokt. Skute€nosti je, Ze u neléce-
nych nemocnych s CML miZeme o¢ekéavat medidn pieZiti
2,5 roku, ale pfinejmensim v letech 1991-2002, tedy v dobé,
kdy byla vétsina téchto nemocnych 1é¢ena interferonem
nebo alogenni transplantaci krvetvornych bunék, bychom
ocekdvali median pieZiti vice neZ trojndsobny — tedy 55-89
mésict (8)! Pokud bychom méli brat validitu dat NOR
u CML véZné, znamenalo by to, Ze nemocni s CML se v CR
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Obr. 5.: ALL — vyvoj incidence a mortality (zdroj: UZIS CR).

nelé¢i a maji dokonce horsi pro-
gnézu neZ neléceni nemocni v roz-
vojovych zemich a v historickych
kt, pokud by se jim pfiklddala
néjaka vaznost, by pak bylo moz-
no hodnotit jako vystraZznou zpra-
vu pro nemocné o drovni 1é¢by
CML v CR a MZ by z nich muse-
lo vyvodit néjakd odpovidajici
opatteni. Je na povaZenou, pokud
by se podobna data, bez jakékoliv
filtrace ¢i komentafe, dostala do
zahranici nebo do ro¢enek Svéto-
vé zdravotnické organizace.

Chronicka B-lymfocytarni leu-
kémie

Chronickéd B-lymfocytarni leuké-
mie (B-CLL) pfedstavuje jednu
znejcastéji detekovanych leukémii
zéapadni polokoule. Incidence B-
CLL se v nasi geografické oblasti
pohybuje kolem 3-5 novych pfi-
padt na 100 000 obyvatel u muzi,
zatimco u Zen je incidence niZsi
adosahuje jen 1-2 nové ptipady na
100 000 obyvatel za rok (10). B-
CLL dnes délime na dvé vicemé-
né pribuzné, ale chovanim nado-
rové populace znatelné odliSné
podjednotky  charakterizované
muta¢nim stavem genl pro t€Zké
fetézce imunoglobulini (IgVH
gent). Prvni podtyp, ktery vyché-
zi z bun€k s nemutovanym stavem
IgVH gent, m4 agresivnéjsi pra-
béh a kratsi celkové preziti (medi-
4an 8-10 let), druhy podtyp mi
IgVH geny mutované, choroba se

Incidence Hrubd incidence Mortalita Hruba incidence
Kraj — pocet pfipadil pocet pfipadii na pocet piipadil pocet pfipadi na
100000 osob 100000 osob
muZi  Zeny vSichni |muZi Zeny  vSichni | muZi Zeny vSichni | muZi Zeny vSichni

Hl. m. Praha 31 18 49 2,78 1,47 2,10 26 13 39 2,33 1,06 1,67
Stfedocesky kraj 19 19 38 1,70 1,63 1,67 9 6 15 0,81 0,52 0,66
Jihocesky kraj 8 6 14 1,30 0,94 1,12 3 3 6 0,49 047 048
Plzetisky kraj 9 8 17 1,67 1,43 1,55 7 3 10 1,30 0,53 091
Karlovarsky kraj 4 4 8 1,34 1,29 1,31 1 1 2 0,34 032 0,33
Ustecky kraj 9 8 17 1,12 095 1,03 6 2 8 0,75 024 049
Liberecky kraj 6 7 13 1,44 1,60 1,52 6 2 8 1,44 046 094
Kralovéhradecky kraj | 18 16 34 338 2,85 3,11 12 10 22 2,25 1,78 2,01
Pardubicky kraj 9 9 18 1,82 1,74 1,78 3 5 8 0,61 097 0,79
kraj Vysocina 13 7 20 2,54 1,34 1,93 8 5 13 1,56 096 1,26
Jihomoravsky kraj | 29 28 57 2,66 242 2,54 22 22 44 2,02 1,90 1,96
Olomoucky kraj 20 19 39 323 291 3,07 17 9 26 2,75 1,38 2,04
Moravskoslezsky kraj| 39 31 70 3,17 241 2,78 20 17 37 1,63 1,32 1,47
Zlinsky kraj 11 11 22 1,91 1,81 1,86 7 9 16 1,22 1,48 1,35
Ceskd republika | 225 191 416 226 1,82 2,04 147 107 254 1,48 1,02 1,24

Tabulka 4.: Pilotni epidemiologickd analyza - odhad incidence a mortality AML dle registru ALERT za obdobi 2003-2004.
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Incidence Hrub4 incidence — Mortalita — Hrubé incidence —
Kraj — pocet pripada pocet pripadd na pocet pripada pocet pripadl na
100000 osob 100000 osob
muZi Zeny vSichni |muZi Zeny  vSichni | muZi Zeny vSichni | muZi  Zeny vSichni

Hl. m. Praha 5 3 8 045 0,25 0,34 7 4 11 0,63 0,33 047
Stfedocesky kraj 1 4 5 0,09 0,34 0,22 3 2 5 0,27 0,17 0,22
Jihocesky kraj 1 - 1 0,16 - 0,08 - - - - - -
Plzetisky kraj 2 1 3 0,37 0,18 0,27 1 - 1 0,19 - 0,09
Karlovarsky kraj - - - - - - - - - - - -
Ustecky kraj 2 1 3 0,25 0,12 0,18 2 1 3 0,25 0,12 0,18
Liberecky kraj 2 - 2 0,48 - 0,23 1 - 1 0,24 - 0,12
Krélovéhradecky kraj | 7 3 10 1,31 0,53 0,91 7 1 8 1,31 0,18 0,73
Pardubicky kraj 5 1 6 1,01 0,19 0,59 5 - 5 1,01 - 0,49
kraj Vysocina - 2 2 - 0,38 0,19 - 1 1 - 0,19 0,10
Jihomoravsky kraj | 4 3 7 0,37 0,26 0,31 5 2 7 0,46 0,17 0,31
Olomoucky kraj 5 2 7 0,81 0,31 0,55 2 2 4 0,32 0,31 0,31
Moravskoslezsky kraj | 3 2 5 0,24 0,16 0,20 2 1 3 0,16 0,08 0,12
Zlinsky kraj 5 2 7 0,87 0,33 0,59 2 4 6 0,35 0,66 0,51
Ceska republika 42 24 66 042 0,23 0,32 37 18 55 0,37 0,17 0,27

Tabulka 4.: Pilotni epidemiologickd analyza - odhad incidence a mortality AML dle registru ALERT za obdobi 2003-2004.

dle NOR 3:2, v ostatnich svéto-
vych registrech byva tento pomér
posunut ve prospéch muzl zna-
telngji.

Hrubd umrtnost mé dle udaji
v NOR (Obr. 11) béhem vybraného
intervalu sledovani znatelné vze-
stupnou tendenci a pfes pokroky
v 16¢bé a podplirné péci se zda byt
vyrazné hor§i, neZz bychom
u nemocnych s B-CLL v dneSni
dobé oc¢ekavali. Také kiivka preZiti
nemocnych s B-CLL dle Kaplan-

Obr. 6.: Odhad incidence ALL za obdobi 2003-2004 dle registru ALERT.

Meiera (Obr. 12) za roky
1977-1990 s medidnem 3—4 roky

a kiivka preZiti v letech 1991-2002
s medidnem 4-5 let, vykazuje vice
neZ 2x krat8i hodnotu proti literéar-
nim udajim o medidnu preZiti B-
CLL del8im nez 10 roku (12)! Sku-
te¢né 1é¢ime ve srovnéni s ostatni
Evropou tak Spatné nebo je nedo-
statek v absenci a hlaSeni dlouhodo-
bé preZivajicich nemocnych s indo-
lentnimi formami B-CLL, ktefi
nikdy 1é¢bu nepotiebovali a chyb-
nych hl4Senich o 1é¢enych nemoc-
nych?

Obr. 7.: Odhad mortality ALL za obdobi 2003-2004 dle registru ALERT.

chova ,,indolentné* a medi4n pieZiti nemocnych se pohy-
buje kolem 20-25 let (11).

Incidence B-CLL se v datech NOR pohybuje vzestupné
od 3,5 ptipadti/100 000 obyvatel z konce 70. let aZ po pfi-
blizné 4,5 ptipadi/100 000 obyvatel v letech 2000-2002.
Tento trend narfstu neni, podobné jako u AML, zazna-
mendn ve vétsich svétovych statistikich, které naopak
hlasi stagnaci nebo mirny pokles poctu pfipadit B-CLL
v posledni dekad€ minulého stoleti. PoCet muZzi a Zen je
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Zavér

Data NOR o incidenci a mortalité
akutnich leukémii jsme srovnali s obdobnymi daty v regist-
ru ALERT, klinickém registru akutnich leukémii, ktery
vznikl v roce 1996.

ALERT je dobrovolnou databazi vzniklou z potfeb a na
zéklad€ konsenzu hematologl 1é¢icich akutni leukémie.
Tato databidze dnes obsahuje klinicky nesrovnatelné
vyznamnéjsi a validnéjsi data neZ NOR i pfesto, Ze hlaSe-
ni do ni je dobrovolné. Data do registru ALERT hlasi limi-
tovany pocet velkych center, ve kterych ale probiha prak-
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Obr. 8.: Vékova strukturanemocnych s ALL dle NOR aregistru ALERT v letech 1996-2002.

Obr. 9.: Vyvoj incidence a mortality nemocnych s CML v letech 1977-2002 (zdroj: UZIS CR).

Obr. 10.: Iustracni analyza pfeZiti u nemocnych s CML v obdobi 1977-1990 a 1991-2002
(zdroj: UZIS CR).

ticky veSkera intenzivni lé¢ba akut-
nich leukémii. Nasbiran4 data jsou
ihned pocatkem dal§iho roku zpra-
covavéna a s centry analyzovana
a diskutovana. Udaje o chronic-
kych leukémiich jsme srovnali
s literarnimi Udaji.

Pro nevyhovujici strukturu NOR,
nepruznost, zastaralost a nepfe-
hlednost uzivané MKN Kklasifika-
ce, kterd se 1i$i od hematology
apatology uZivané klasifikace leu-
kémii a lymfomu a pravdépodob-
né i pro nevhodnost univerzalnich
onkologickych hlaSenek pro hema-
toonkologii bylo jejich vypliiova-
ni hematology jen tolerovdno
a vynucovand hlaSeni byla poda-
véna vice ¢i spiSe méné poctivé. Pfi
védomi nedostatki NOR pro
hematoonkologické diagnézy se
hematologové nikdy nepidili po
vysledcich, které jsou navic zve-
fejiovany s nékolikaletym zpoz-
dénim.

Z nami provedenych analyz je
patrné, ze registr NOR, ktery
vznikl bez ticasti hematoonko-
logi, je v analyzované leuke-
mické casti v budoucnosti
s vyhradou pouzitelny jen pri
realném prizpusobeni zaznami
NOR oficialni a platné klasifi-
kaci leukémii.

Provedeni analyzy jednotlivych
podjednotek leukémii nebylo
z diivodu klasifika¢nich problému
MKN10 moZné. NepouZitelné
jsou i idaje o mortalité na leuké-
mie v CR a jakékoli jejich pre-
zentace ze stavajici databaze
NOR. Kfivky pfeZiti nemocnych
s CML ¢i CLL, maji aZ charakter
poplasné zpravy pro vSechny, kte-
fi se o tyto udaje zajimaji, prede-
v§im tedy pro nemocné, ale mély
by tak plsobit i na MZ CR a ZP,
které na tuto 1écbu vydavaji
obrovské financni prostfedky.
Jedinou Sanci na vyuZitelnou akti-
vaci NOR pro akutni a chronické
leukémie proto bohuZel vidime
v zasadni filtraci nabiranych uda-
jiave smazani v§ech zavadéjicich
parametr, v prvni fad€ udaja
o preZiti.

Spousténi nového sbéru hemato-
onkologickych dat se nesmi uspé-
chat a musi se peclivé pfipravit.
S hematology se mus{ diskutovat,
jaka data v registru povazuji za
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Obr. 11.: Vyvoj incidence a mortality nemocnych s CLL v letech 1977-2002 (zdroj: UZIS CR).

Obr. 12.: [lustra¢ni analyza preZiti u nemocnych s CLL v obdobi 1977-1990 a 1991-2002.

potfebnd a nezbytna a nova hlaSenka by se tomu méla pfi-
zpusobit. HlaSeni dat by mélo byt zajiStovano elektro-
nicky a mélo by se zjednoduSit propojenim databazi
s nemocni¢nimi informacnimi systémy. Je tfeba zvysit
odpovédnou kontrolu hlaSenych dat vici registru zemfe-
lych, dal§im hematoonkologickym registrim, vuci
Néarodnimu transplanta¢nimu registru krvetvornych
bunék atd. Aby se zvySila poctivost hlaseni dohodnutych
dat z vyjmenovanych center intenzivni hematologické
péce pro poskytovani mimotradné nikladné 1écby (trans-
plantace krvetvornych bunék, 1é¢ba akutnich leukémii,
1é¢ba CML atd.), mohlo by se toto hlaseni stit i podmin-
kou hrazeni této ndkladné 1éCby.

Sesbirand data musi byt pravidelné a pruzné analyzovéina
hematology, publikovéna a diskutovdna v odborné litera-
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tufe a musi se stat obecné dostupna k dal$i odborné analy-
ze a publikacni ¢innosti. UdrZeni chodu alespotii nejdileZi-
t&jSich celostatnich hematoonkologickych registrii, které
maji zdsadni vyznam pro zaji§téni validnich idajl o nejza-
vazné€jsich hematoonkologickych diagnézach, by mélo byt
podpofeno granty a vytvofenim nezbytné sit€¢ dokumen-
taCnich a analytickych pracovist v hematoonkologickych
centrech garantovanych Ceskou hematologickou spolec-
nosti CLS JEP. Tento poZadavek nabyva na vyznamu zv14s-
t¢ v dobé, kdy tato data hraji stile vyznamnéjsi roli i pro
hodnoceni trovné celého zdravotnictvi, pro hodnoceni ucel-
nosti vynaloZenych prostfedktl na velmi ndkladnou léc¢bu
a pro hodnoceni jednotlivych pracovist.

Price byla vypracovana s grantovou podporou IGA MZ CR
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