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Lécba tff pacient( s Erdheimovou-Chesterovou chorobou kladribinem, pripadné kombinacf kladribinu a cyklofosfamidu a prehled lécby této nemoci

Obr. 2. Zobrazeni nemoci pomoci FDG-PET/CT vysetient- Vievo inicidlni sken s MIP projekci trupu, hornich i dolnich koncetin (v cernobilé barevné skdle).
Cervené oznacené misto axidlniho flzovaného fezu (v barevné skdle Hot Body) s maximem FDG-avidniho postizeni proximdlnich stehennich kosti (Sipky)
v korelaci se skleroticko-lytickou strukturou kosti. Uprostred obraz svédcici pro remisi — vymizeni patologickych akumulaci FDG ve skeletu hornich i dolnich
koncetin. Tento stav trvd i po 9 letech, coZ dokumentuji identické obrdzky vpravo. Akumulace FDG v mozku, ledvindch, mocovém méchyii je fyziologickd.

Akumulace v myokardu, ve vzestupném tracniku v rdmci variant fyziologického zobrazenf

radioterapie pomeérné dosti literatury. Od radioterapie se ocekdvala
inhibice proliferace histiocytl. Ale lé¢ebna odpoved se lisi pfipad od
pfipadu a vétsinou je dosahovano pouze docasné stabilizace (13).
Casto byla radioterapie pouzivana pro xantogranulomova loZiska
lokalizovana v okoli o¢niho bulbu. Nenf zadny konsenzus na tom, kolik
Gy je spravnd davka. V citovanych publikacich je nej¢astéji pouzita davka
10-35Gy na loziska xantogranulomu. Nékdy je preferovéano ozareni
svazkem elektrond, protoze jejich prinik je omezen do kiize a podkozi
a neohrozuje tak o¢ni bulbus a jeho nerv. Tato 1é¢ba ale mivé jen
parcidlni efekt,zmenseni, nikoliv vymizeni (14). Publikované informace Ize
zfejmé shrnout do konstatovani, Ze radioterapie na xantogranulomové
infiltraty v CNS mé jen minimalni, v jinych lokalizacich ma jen parciaini
a docasny efekt, takze nenf lé¢bou volby, ale Ize ji pouzit. A s vyhodou
Ize pouzit ozareni svazkem elektrond (15-19). Chirurgie ma své misto
pouze ve zmensen( patologickych hmot pfi orbitdInim postizeni a dale
pro lé¢bu intrakranidlniho postizent.

Kladribin

Kladribin (2-chlorodeoxyadenosin) je toxicky nejen pro klidové
lymfocyty, ale také pro bunky odvozené od monocytd, tedy také pro
Langerhansovy buriky a fagocytujici histiocytami buriky, mezi néz patfi
bunky Erdheimovy-Chesterovy nemoci (20). Kladribin je povazovan za
lék volby nejen pro histiocytézu z Langerhansovych bunék, ale i pro
Rosai-Dorfmanovu nemoc, kterd se nékdy prekryva se znaky ECD (21).
Ueinnost kladribinu u ECD byla potvrzena vicero publikacemi (22-29),
a proto Ucinek kladribinu u ECD Ize povazovat za dostatecné ovéfeny.
Nejvétsi popsany soubor obsahuje 21 pacientl s ECD, ktefi byli 1é¢eni
kladribinem. U 9 pacientl byl pouzit jako Iék prvni linie a u 12 pacientd
byl pouzit a7 jako lék dalsi linie. Median podanych cykll byl 2,5 (1-6).
Lécebné odpovédi bylo dosazeno v 529%, z toho v 6% $lo o kompletnf
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lé¢ebnou odpovéd. U 18 % z nich byla nemoc hodnocena jako stabilnf
a 30% nemocnych na Iécbé progredovalo. Median délky lécebné
odpovédi byl 9 mésict (6-129 mésicl) (30).

Nase zkusenost s Ié¢bou tf pacientl odpovidad publikovanym
zkusenostem, u dvou ze tif pacientd bylo dosazeno vyborné lécebné
odpoveédi dle PET/CT hodnoceni, v jednom pfipadé (druhy pacient ze
souboru) je dlouhodobé (10 let) a u tfeti pacientky z naseho souboru
zatim Ize pouze fici, ze lé¢ebnéd odpovéd byla dosazena, ale zatim nelze

hodnotit délku |écebné odpovédi.

Interferon-alfa

Zprava o ucinnosti interferonu alfa se poprvé objevila v roce 2001
(31) a dalsi 2005 (32). A po zvefejnéni téchto popist prvnich Uspésné
lé¢enych pacientl se zacaly v literatufe objevovat dalsi podobné zpravy
(33-35).

Nejvétsi soubor nemocnych s ECD lécenych interferonem alfa
obsahoval 53 nemocnych. Autofi této studie popisuji delsi pfeziti nez
pfi pouzitf jinych, do roku 2011 dostupnych lé¢ebnych postupd (36).

Optimalni davka interferonu nebyla testovéna, ale pfevazné byla
pouzita davka 3 mil. jednotek 3x tydné. Pouze autofi jedné studie
tvrdili, Ze v 8 pfipadech nedcinnosti 3 mil. jednotek 3x tydné pomohlo
navyseni davky na 9 mil. jednotek 3x tydné. V soucasnosti jiz ale klasicky
interferon alfa nenf dostupny, misto néj Ize pouzit pegylovany interferon
alfa v davce 135 pripadné 185 mikrogram( 1x tydné (37-40).

V soucasnosti jiz interferon alfa neni tak ¢asto pouzivan, jak tomu
bylo na prelomu tisiciletf, kdy byl soucasti 1é¢by Cetnych chorob (mno-
hocetny myelom, chronickd myeloidnf leukemie), u nichz se jiz dnes
nepouziva. Ucinnost u ECD je jisté dostate¢né prokazana. Ale vime,
Ze |é¢ba interferonem alfa u ¢etnych lidi vyvolava zavazné nezédouci

Ucinky, a u mnohych pacientl byly tyto nezddouci Uc¢inky ddvodem
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