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V letech 2008-2020 jsme |écili celkem 3 pacienty s Erdheimovou-Chesterovou chorobou (ECD) kombinaci kladribinu
a cyklofosfamidu anebo kladribinem v monoterapii. Median poctu podanych cykll byl 7 (rozmezi 6-8). Efekt 1é¢by byl
hodnocen pomoci FDG-PET/CT zobrazeni a klinickych pfiznaki. Ve dvou pfipadech vedla tato Iécba k remisi. V jednom
pfipadé nebylo lIécebné odpovédi kladribinem a cyklofosfamidem dosazeno. Lé¢ebné odpovéd na uvedenou Iécbu trva
v jednom pfipadé 11 let, ve druhém pfipadé nelze délku Iécebné odpovédi hodnotit pro kratky ¢as od ukonceni lécby.
V jednom ptipadé, kdy se efekt kladribinu a cyklofosfamidu nedostavil, se podatilo nemocného jiz roky stabilizovat po-
davanim kineretu. Lé¢ba byla dobfe tolerovana bez jakékoliv toxicity stupné Il a vy3si. Nase zkusenosti potvrzuji G¢innost
kladribinu a cyklofosfamidu u této choroby.
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Therapy of 3 patients with Erdhiem-Chester disease with cladribin or cladribin
in combination with cyclophosphamide. Case report and review of the therapy

Three adult patients with confirmed Erdheim-Chester disease (ECD) are followed at our department. Cladribine in monother-
apy or in combination with cyclophosphamide were used for first line therapy. The median number of cycles of cladribine or
cladribine and cyclophosphamide was 7 (range 6-8). In two cases complete response was achieved, in one case this therapy
achieved no response. The duration of response is in one case 11 years, in second case the follow up is too short for evaluation
of response duration. In case of no-response to cladribine and cyclophosphamide stabilisation of disease was achieved with
anakinra. The tolerance was good without any toxicity grade Il and higher. Cladribin and cyclophosphamide is one option
for treatment of Erdheim-Chester disease.
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l'lvod nejsou vylu¢nym znakem ECD. Nalézdme je i u jinych histiocytarnich

Erdheimova-Chesterova choroba (Erdheim-Chester disease — ECD) ~ chorob, zejména téch koznich ze skupiny juvenilniho xantogranulomu.
je systémova nemoc, jejimz morfologickym podkladem je loziskové  Pénité bunky se objevuji také jako reakce na poskozeni vaziva (nekro-
nahromadéni histiocytd, které stfadaji lipidy, a proto ma jejich cyto-  bioticky xantogranulom u paraproteinemie), pfi dyslipidemiich, v okolf
plazma v mikroskopu bledy ¢i pénity vzhled. Pénité histiocyty vsak  chronického hnisavého zénétu (tzv. prozanétlivy pseudoxantom) a v né-
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