PREHLEDOVE CLANKY | 161

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

Obr. 3. Vizualizace nemoci pomoci FDG-PET/CT vysetteni: Vievo inicidlni sken s MIP projekci trupu a dolnich koncetin (v cernobilé barevné skdle). Cervené
jsou oznaceny axidlni fizované fezy (v barevné Skdle Hot Body), s detaily FDG-avidniho postiZeni retroperitonea a proximdlnich tibif (Sipky). Vpravo pak
identické oblasti potvrzujici remisi (vymizeni akumulaci FDG v RP i skeletu). U pacientky se opakované zobrazuji metabolicky aktivni Zvykaci svaly — jako
projev svalové aktivity Zvykdni bezprostiedné pred vysetienim. Akumulace FDG v mozku, ledvindch, mocovém méchyiije fyziologickd. Akumulace v trac-

niku je variantou fyziologického zobrazeni

k ukonceni 1écby. V piipadé ECD se viak tento |ék povazuje dodnes za
indikovany. Jeho dostupnost je viak omezena.

Anakinra - antagonista receptoru Il-1

Jeden z dUlezitych Ucinkl interferonu alfa je stimulace tvorby
antagonisty receptoru pro interleukin-1, a tedy potlaceni Gc¢inku in-
terleukinu-1. Proto Aouba testoval Ié¢bu pomoci rekombinantniho
antagonisty receptoru interleukinu-1 jménem anakinra. Lécil anakinrou
dva pacienty a pozoroval vymizeni teploty a dalSich B-symptom a také
vymizeni bolesti kosti a vymizeni xantelesmat na vicku. Aouba popsal
parcialni regresi retroperitonealni fibrézy. Laboratornimi disledky lécby
bylo sniZeni hladiny CRP a IL-6 (41).

V roce 2010 to byla prvni publikace popisujici efekt této l1é¢by
a nasledovaly dalsi. Redukce nadorové populace a snizeni hladin proin-
flamatornich cytokinl bylo pozorovéno u pacientl lé¢enych anakinrou
v davce 1-2mg/kg/den. Lé¢ba byla velmi dobfe tolerovana a byla
Ucinna ve stejném rozsahu, jak popsal Aouba. Vymizely bolesti kostf
a B-symptomy. Bylo popséano také zlepsenf kardidlni formy ECD. Zlepsenf
mozkového postizeni viak v prlibéhu lé¢by anakinrou zaznamenano
nebylo (42-49).

Anakinra dosahuje Ié¢ebné odpovédi asi u 50% lécenych (50).

V jedné publikaci vsak davku anakinry zdvojnasobili a uvadéji vyssi
pocet |éCebnych odpovéd( (51). Z citované literatury je zfejmé, ze
anakinra je ze skupiny anti-cytokinové lé¢by nejucinnéjsi a nejcastéji
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pouzivanou lé¢bou. Pocet lé¢ebnych odpovédi se pohybuje od
22-55%. PFi vysazeni vsak hrozi obnoveni aktivity nemoci. Dle
soucasnych znalosti se domnivéme, Ze Ize jednoznacné upfednostnit
anakinru pred interferonem alfa u pacientl bez postizeni CNS,
protoZe anakinra je podstatné lépe tolerovédna. Nicméné pfinos
anakinry nenf v cytotoxickém plsobeni na maligni histiocytarnf
buriky, ale v blokadé dlsledkl nadmérné aktivity interleukinu-1. Proto
pfi analyze relativné velkého souboru 12 pacient( s ECD s medidnem
aplikace 22 mésicd bylo konstatovéno, ze pozitivni Ucinek Iécby
anakinrou se projevuje dominantné zmirnénim ¢&i odstranénim
symptomU nemoci, které jsou zplsobeny zfejmé interleukinem-1,
zatimco vliv anakinry na malign infiltraci je velmi variabilni, ale
obvykle nedochdzi vlivem Ié¢by k vymizeni aktivity loZisek pfi FDG-
PET/CT zobrazeni. Proto Cohen (2016) doporucil v pfipadé infiltrace
srdce ¢i CNS zahdjit 1é¢bu interferonem alfa nebo BRAF inhibitory
(49). Na nasem pracovisti tuto Ié¢bu podéavéame prvnimu pacientovi
z popsaného souboru jiz 1éta a vidéli jsme, Zze v prabéhu lécby
anakinrou ustupovaly fibrotické zmény, vymizely B-symptomy ale dle
opakovanych FDG-PET/CT kontrol zlstavaly osteosklerotické zmény
skeletu, hlavné v dolnich koncetinach, ale v pribéhu pétileté lécby
se i signifikantné snizila mira akumulace FDG. Anakinra tedy inhibuje
projevy nemoci, které jsou zplsobené nadprodukci prozanétlivych
cytokinG, a v nasem piipadé vedla také ke snizeni akumulace FDG
v patologickych loZiscich.
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