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Lécba tfi pacientll s Erdheimovou-Chesterovou chorobou kladribinem, pripadné kombinaci kladribinu a cyklofosfamidu a prehled 1é¢by této nemoci

Obr. 1. Monitorace lé¢by nemoci pomoci FDG-PET/CT vysetieni: Vlevo sken pii zahdjeni terapie, MIP projekce hlavy, trupu i dolnich koncetin (v cernobilé
barevné skdle). VV mistech oznacenych cervené jsou doplnény axidini fuzované fezy (v barevné skdle Hot Body), s detaily FDG-avidniho postiZeni proximdl-
nich stehennich kosti (Sipky). Vpravo pak identické skeny, které prokazuji ndrdsty akumulaci FDG ve stehennich kostech, tibiich i maxille. Akumulace FDG
v mozku, ledvindch, mocovém méchyri je fyziologickd. Akumulace v myokardu, vzestupném tracniku je variantou fyziologického zobrazeni

subfebrilie a no¢ni poceni. Lé¢ba byla zahdjena v ¢ervnu 2009. Pacientka
dostala kladribin v monoterapii celkem 6 cykld, a protoze dle FDG-PET/
CT nebyla odpoved kompletni, dostala jesté dva cykly v kombinaci
s cyklofosfamidem. Posledni cyklus této l1é¢by byl podan v Fijnu 2020.
Na prvnim FDG-PET/CT pfed lé¢bou byla zobrazeno mnoho patolo-
gickych akumulaci, v maxile, v retroperitoneu okolo aorty, v infiltratu
podél vnitfnich ilickych cév, v distalni ¢asti obou femurl a v proximalni
Casti a distalni ¢asti obou tibif. Dalsf zobrazeni, provedené po ukoncent
lécby koncem fijna 2020, popisuje regresi akumulace FDG ve viech
oblastech s dfive patologicky zvysenou akumulaci.

Diskuze

Erdheimova-Chesterova nemoc je velmi vzacné onemocnéni —
pro néz nebyla publikovéna lé¢ebnd doporuceni zalozena na analyze
klinickych studif. Informace o 1é¢bé této nemoci Ize ziskat pouze
z popisu jednotlivych pacientl ¢i malych souborl nemocnych,
lécenych nékterym ze zplsobd, ktery mé potencial pUsobit na
patologické bunky, které jsou podkladem této nemoci. Postupem ¢asu
se objevovaly nové a nové Iéky, které byly postupné u této nemoci
testovany, ¢imz postupné pribyva informaci o lé¢bé této nemoci
a pribyva lékd, které pacientim mohou pomoci. Nasledujici text
sumarizuje ve stru¢ném prehledu publikované, ale i nase zkusenosti
s lécbou ECD s cilem pomoci lékaram, kteff stoji pred otadzkou: ,Jak
|é¢it pacienta s touto nemoci?”
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Cytotoxicka chemoterapie a kortikoidy

Pfed poznanim Ucinku interferonu alfa a posléze anakinry byly
testovany rlizné chemoterapeutické rezimy, v¢etné vinka alkaloidd,
antracyklint a cyklofosfamidu. Byly sice popsany urcité Uspéchy, ale
presto se lé¢ba alkylacnimi cytostatiky a antracykliny neukézala zasadné
pfinosnou a neni dnes doporucovéna (3-7). Vysokodavkovana chemo-
terapie byla testovdna, ale také se nestala prlomovou terapii (8, 9).
Kortikosteroidy mohou zmensit edém tieba pfi zdvazném exoftalmu,
ale nejsou u¢innou monoterapi.

Velky problémem je ovlivnéni infiltratl v CNS. Obecné se soudilo,
Ze cytostaticka |écba zde neni zasadnim pfinosem. Ale v poslednich
letech se objevily publikace ¢inskych autorl, kteff popisujf zlep3enf
po cytosin-arabinosidu. Podavali 500 mg/m? infuze ve 12hodinovych
intervalech 3 dny po sobé (10, 11). U¢innost této lé¢by nebyla potvrzena
dalsimi autory. Pro pfipady Langerhansovy histiocytézy je viak Iécba
stfedné vysokymi davkami cytosin-arabinosidu akceptovany lécebny
postup. Bylo by pfinosné ovérit defektivu této lécby i v Evropé.

Radioterapie a chirurgie

Radioterapie byla také ¢asto pouzivana. Pfi pouziti u pacientd s CNS
postizenim bylo dosazeno jen kratkodobé paliace a nemoc po par
meésicich dale progredovala (12).

Castéji byla radioterapie pouzita u xantogranulomovych
onemocnen( lokalizovanych v orbité ¢i na vickach. Zde je o pouZitf
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