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

Zaveér

Erdheimova-Chesterova nemoc je vzacnd histiocytdza, jejimz pod-
kladem jsou pénité histiocyty akumulované do patologickych loZisek
kdekoliv v organismu. Lékafi by si na moznost této choroby méli vzpo-
menout u pacientl s bolestmi kosti a s laboratornimi projevy zanétu.
FDG-PET/CT vysetieni, ale i scintigrafie skeletu mlze toto podezieni
a vysokou jistotou potvrdit. K definitivni diagndze je tieba histologie
z nejvice FDG avidniho kostniho loZiska.

O existenci ECD by méli hlavné védét neurologové, ortopedi & kozni
|ékafi, protoZe k nim pfichazeji pacienti s pfiznaky této nemoc nejcastéji.
Pokud tito lékafi spravné nasmeéruji diagnostické kroky a podafi se jim
zZiskat reprezentativni vzorek pro histologické vysetfenti, s pfekvapenim
zZjisti, Zze podkladem nemoci je burika z hemopoetické tkédné, a poslou
pacienta k hematologovi.

Hematologovi pak nezbyva nic jiného, nez v literature zjistit moz-

nosti lé¢by této nemoci, a protoze zadny z novych Iékd u nds neni pro
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ECD registrovan a kvali vzacnosti nemoci ani v budoucnu nebude, je
nutné pozadat revizni lékare o schvaleni Uhrady téchto lékd. V dobé
dostupnosti novych cilenych 1ékl typu vemurafenibu, dabrafenibu,
trametinibu a cobimetinibu je nutno pozadovat po patolozich prlikaz
v textu popsanych mutaci, aby byl podklad pro zddost platci zdravot-
ni péce o tyto léky na paragraf 16. Tento ¢lanek by mohl slouzit jako
teoretické zdlvodnéni zminéné lécby.

Z naseho pohledu je kladribin zatim stale lékem prvni volby, ktery je
u téchto pacientl bez poskozeni krvetvorné tkdné vyborné tolerovan,
na rozdil od jeho klasické indikace, kterou je vlasatobunécna leukemie,
tedy choroba s poskozenou kostni dieni, kde se po jeho podani obcas
prohlubuje cytopenie. To se v pffpadé podanf kladribinu pacientim
s histiocytarnimi chorobami, jako je Erdheimova-Chesterova jednotka
nebo histiocytéza z Langerhansovych bunék, nedéje.
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