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Vyuziti imunoterapie a cilené lécby
u Richterovy transformace
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Richter(iv syndrom (RS) je zavaznou komplikaci chronické lymfocytarni leukemie, ktera se rocné vyskytuje ve 2-10 % pfripad. | pres
nové modality [é¢by na poli hematoonkologie zGstava RS zasadni klinickou vyzvou. Tato kazuistika prezentuje pfipad pacienta,
u kterého i pfes vyuziti riznych novodobych lécebnych pfistupt nedoslo ke kontrole onemocnéni. Tento pfipad tak demonstruje
krajné nepfiznivou prognoézu pacientu s RS a klinickou naléhavost vyvoje novych terapeutickych pfistupd.
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The use of immunotherapy and targeted therapy in Richter's transformation

Richter’s syndrome (RS) is a serious complication of chronic lymphocytic leukemia, occurring yearly in 2-10 % of cases. Despite new
treatment modalities in the field of haematooncology, RS remains a major clinical challenge. This case report presents a patient
in whom disease control was not achieved despite the use of various novel therapeutic approaches. This case thus demonstrates

the extremely unfavorable prognosis of RS patients and the clinical urgency of developing new therapeutic approaches.
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Uvod

Richterdv syndrom (RS) je transformace
chronické lymfocytérni leukemie (CLL) do ag-
resivniho lymfomu. Typickym histologickym
obrazem je difuzni velkobunécny B-lymfom
(DLBCL), ktery se vyskytuje v 80-90 % pfipa-
dud, v mensim procentu se mizeme setkat
s Hodgkinovym lymfomem ¢i Burkittovym
lymfomem. Zatimco CLL se vyznacuje mir-
nym prdbéhem, pii kterém az 1/3 pacientd
zUstédva dlouhodobé bez |é¢by, Richterova
transformace je charakteristicka svou agre-
sivitou, chemorezistenci a krajné nepftiznivou
prognézou. U nemocnych s DLBCL v rdm-
ci Richterovy transformace je standardem
|é¢by 1. linie chemoimunoterapie R-CHOP
(rituximab, cyklofosfamid, doxorubicin, vin-
kristin, prednison), kterd vak oproti de no-
vo DLBCL v této skupiné dosahuje vyrazné
horsich vysledk( s medidnem pfeziti pod 12

mésict. U mladych pacientll bez zavaznych
komorbidit je v pfipadé dosazeni odpové-
di po indukéni 1é¢bé indikovana i allogenni
transplantace krvetvornych bunék (alloSCT).
Nastup novych cilenych molekul, pfedevsim
inhibitord Brutonovy tyrosinkinazy (BTKi), ¢i
inhibitoru BCL-2 venetoklaxu, pfinesl nadé-
ji na zlep3eni progndzy u pacientt s RS ve
vsech vékovych skupinach. Z dosavadnich
dat se ovéem zd3, Ze vzhledem k agresivni
proliferaci nadorovych bunék je uc¢innost
novych |é¢iv v monoterapii nedostate¢na.
Z toho divodu se momentalné pozornost
upird ke kombinacim cilenych preparata
a chemoimunoterapie, nebo nékolika ci-
lenych Iéc¢iv. Objevuji se i data podporujici
vyuziti terapie CAR-T lymfocyty, a to i pfesto,
ze jeji u¢innost u CLL je nizsi nez u jinych
non-hodgkinskych lymfoma. Nasledujici
kazuistika prezentuje pfipad mladého paci-

enta s rozvojem Richterovy transformace do
DLBCL, u kterého i pfes vyuziti kombinace
chemoterapie, bunécné terapie a cilenych
preparatd, které jsou aktualné dostupné
v Ceské republice, nebylo dosazeno kontroly
onemocnéni, coz nasledné znemoznilo i in-

dikovanou alloSCT.

Kazuistika

48letému pacientovi byla v roce 2011
diagnostikovéna CLL. Pacient byl v té dobé,
kromé dobfe kompenzované arterialni hy-
pertenze, zcela bez komorbidit. Vzhledem
k absenci symptomu a klinickému stadiu
(KS) Rai 0/Binet A byla zvolena strategie
watch and wait. Postupné dochézelo k na-
rdstu absolutniho poctu lymfocyt(, a to az
do brfezna roku 2018, kdy byl pacient s hy-
perleukocytézou 350 x 10%/1 p¥i zdvojova-
cim c¢asu lymfocytd pod 6 mésicd predan
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