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Závěr
Erdheimova-Chesterova nemoc je vzácná histiocytóza, jejímž pod-

kladem jsou pěnité histiocyty akumulované do patologických ložisek 

kdekoliv v organismu. Lékaři by si na možnost této choroby měli vzpo-

menout u pacientů s bolestmi kostí a s laboratorními projevy zánětu. 

FDG-PET/CT vyšetření, ale i scintigrafie skeletu může toto podezření 

a vysokou jistotou potvrdit. K definitivní diagnóze je třeba histologie 

z nejvíce FDG avidního kostního ložiska.

O existenci ECD by měli hlavně vědět neurologové, ortopedi či kožní 

lékaři, protože k nim přicházejí pacienti s příznaky této nemoc nejčastěji. 

Pokud tito lékaři správně nasměrují diagnostické kroky a podaří se jim 

získat reprezentativní vzorek pro histologické vyšetření, s překvapením 

zjistí, že podkladem nemoci je buňka z hemopoetické tkáně, a pošlou 

pacienta k hematologovi.

Hematologovi pak nezbývá nic jiného, než v literatuře zjistit mož-

nosti léčby této nemoci, a protože žádný z nových léků u nás není pro 

ECD registrován a kvůli vzácnosti nemoci ani v budoucnu nebude, je 

nutné požádat revizní lékaře o schválení úhrady těchto léků. V době 

dostupnosti nových cílených léků typu vemurafenibu, dabrafenibu, 

trametinibu a cobimetinibu je nutno požadovat po patolozích průkaz 

v textu popsaných mutací, aby byl podklad pro žádost plátci zdravot-

ní péče o tyto léky na paragraf 16. Tento článek by mohl sloužit jako 

teoretické zdůvodnění zmíněné léčby.

Z našeho pohledu je kladribin zatím stále lékem první volby, který je 

u těchto pacientů bez poškození krvetvorné tkáně výborně tolerován, 

na rozdíl od jeho klasické indikace, kterou je vlasatobuněčná leukemie, 

tedy choroba s poškozenou kostní dření, kde se po jeho podání občas 

prohlubuje cytopenie. To se v případě podání kladribinu pacientům 

s histiocytárními chorobami, jako je Erdheimova-Chesterova jednotka 

nebo histiocytóza z Langerhansových buněk, neděje.
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