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ABSTRACT

OPIS PRZYPADKU
U pacjentki 69-letniej, w 2013 roku, na podstawie badania
histopatologicznego szpiku, rozpoznano mielofibroze
wtérna do nadptytkowosci samoistnej, niskiego ryzyka
wedtug International Prognostic Scoring System (IPSS).
W wykonanych badaniach stwierdzano obecnos$¢ mutacji
JAK2V617F, w morfologii — liczbe leukocytéw (WBC, white
blood cells) 33 G/I, stezenie hemoglobiny (Hb) 16,4 g/dl,
hematokryt (Hct, hematocrit) 48% i liczbe ptytek krwi (PLT,
platelets) 387 G/I oraz splenomegalie (160 mm) w bada-
niu ultrasonograficznym (USG). Z powodu narastajacej
leukocytozy i dos¢ szybko powiekszajacej sie sledziony
zdecydowano o rozpoczeciu leczenia cytoredukcyjnego.
Chora nie tolerowata hydroksymocznika; po podaniu leku
kazdorazowo wystepowata goraczka. Zastosowano inter-
feron alfa w schemacie 3 min j. 2 lub 3 razy w tygodniu.
Chora przyjmowata lek od 2014 do 2019 roku. Od poczatku
2020 roku, przez 4 miesigce, stosowano pegylowang po-
sta¢ interferonu w dawce 9 min j. co 7-10 dni. Poczatkowo
lek byt dobrze tolerowany, jednak po 3 miesigcach terapii
wystapity zaburzenia rytmu serca w postaci trzepotania
i migotania przedsionkéw, cechy niewydolnosci serca,
a ponadto powiekszeniu ulegta zaréwno watroba, jak i $le-
dziona. W opinii kardiologa zaburzenia te nie wiazaty sie ze
stosowaniem interferonu; leczenie kontynuowano, podajac

STRESZCZENIE

Mielofibroza jest choroba przewlekta, postepujaca, czesto rozwijajaca sie podstepnie przez wiele
lat. Niewielu chorych moze zosta¢ podanych procedurze allogenicznej transplantacji komérek ma-
cierzystych szpiku. Dzieki obecnie dostepnym lekom, inhibitorom JAK2, mozna nie tylko poprawi¢
jakos¢ zycia pacjentdw, ale takze wydtuzy¢ czas ich przezycia.

Stowa kluczowe: inhibitor JAK2, jako$¢ zycia, czas przezycia

Myelofibrosis is a chronic, progressive disease, very often developing deceitfully. Only a few patients
can undergo stem cell transplantation. Nowadays, we can propose the treatment with JAK2 inhibitors,
that make patients’live not only free of disease symptoms but also prolong survival.

Key words: JAK-2 inhibitors, patient’s live free of disease

lek w 10-14-dniowych odstepach. W maju 2020 roku stwier-
dzono progresje mielofibrozy spetniajaca kryteria wigczenia
leczenia ruksolitynibem w ramach programu lekowego.
Na podstawie wykonanych badan chorobe oceniono
wedtug IPSS jako wysokiego ryzyka. W morfologii krwi
stwierdzono: liczbe WBC 19 G/I, stezenie Hb 9,1 g/dl oraz
liczbe PLT 214 G/I. Wielkos¢ $ledziony w badaniu USG wy-
nosita 223 mm, a w skali Myeloproliferative Neoplasm Symp-
tom Assessment Form — Total Symptom Score (MPN-SAF
TSS) nasilenie objawéw choroby oceniono na 32 punkty.
W lipcu 2020 roku wiaczono ruksolitynib w dawce 20 mg.
Po 3 miesigcach terapii uzyskano zmniejszenie $ledziony
2223 mmdo 180 mm, a po 6 miesigcach wyniosto ono 25%
(do 190 mm). Z powodu pogtebiajacej sie niedokrwistosci
dawke ruksolitynibu zmniejszono do 15 mg i pogtebiono
diagnostyke, stwierdzajac istotng syderopenie. Na pod-
stawie wykonanej kolonoskopii i badania histopatologicz-
nego rozpoznano raka okreznicy. Chora zostata poddana
leczeniu operacyjnemu, nastepnie — od pazdziernika
2021 roku do kwietnia 2022 roku — chemioterapii ad-
juwantowej. W czasie stosowania chemioterapii, zpowodu
matoptytkowosci, dawke ruksolitynibu ponownie zmniej-
szono do 10 mg. Nie byto wskazarn do odstawienia leku.
Po zakonczeniu chemioterapii u pacjentki utrzymuje sie
matoptytkowos¢. W aktualnym badaniu morfologii stwier-
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dzono liczbe WBC 27 G/I, stezenie Hb 13,5 g/dl i liczbe PLT
70 G/I; wielko$¢ $ledziony wynosi 190 mm. Samopoczucie
pacjentki pozostaje dobre; objawy ogdlne oceniane w skali
MPN-SAF TSS odpowiadaja 3 punktom. Z powodu utrzy-
mujacej sie matoptytkowosci chora przyjmuje ruksolitynib
w dawce 10 mg.

DYSKUSJA
Chora z wieloletnim przebiegiem mielofibrozy [1], poczat-
kowo bardzo dobrze reagujaca na terapie interferonem
alfa, leczono nastepnie ruksolitynibem z powodu utraty
odpowiedzi na interferon, dziatan niepozadanych leku
i progresji schorzenia. W trakcie terapii ruksolitynibem
obserwowano pogtebiajaca sie niedokrwistos¢ [2]. W toku
diagnostyki u pacjentki wykryto drugi nowotwor, sku-
tecznie leczony operacyjnie z nastepcza chemioterapia.
Na przyktadzie tego opisu przypadku wida¢, ze warto
wzigc pod uwage inne przyczyny niedokrwistosci niz tylko
niedokrwistos$¢ polekowa i rozszerzy¢ diagnostyke. U pre-
zentowanej chorej mozliwe byto kontynuowanie terapii
ruksolitynibem [3] bez przerw, z takg modyfikacjg dawki

leku, ktéra umozliwiata dobra kontrole choroby. Chemio-
terapia adjuwantowa raka okreznicy byta przeprowadzona
réwnoczasowo i planowo.

Czas pokaze, czy supresja linii ptytkowej jest trwata
i czy bedzie mozliwe kontynowanie stosowania ruksolity-
nibu [3] w wiekszej dawce.
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