Erdheim-Chesterova choroba

Martin Loffelmann
F16087

akumulace histiocytt (druh bilych
krvinek) obsahujicich v cytoplazmé
velké mnozstvi depozit tuku a jejich
hromadéni v rliznych tkanich a
organech.

Erdheim-Chesterova nemoc, ECD



Uvod

* Erdheim-Chesterova choroba (ECD), znama také jako polyostoticka skleroticka
histiocytoza

e Postihuje jedince ve strednim veku.

* Typicka je zvySena produkce a akumulace histiocytu ve tkanich a organech.
Tyto tkané se nasledné zhustuji a stavaji se fibrotickymi.

* Vyskytuji se mnohojaderné obrovské buriky a zanétliva loziska lymfocytu a
histiocytu v kostni dreni

* Mezi postizena mista patri: dlouhé kosti, kize, tkan za o¢nimi koulemi, plice,
mozek a hypofyza

e Bez [éCby mUze choroba vést k selhani organu a smrti
* Pri¢ina nemoci neni znama
* Velmi vzacna choroba. Zhruba 500 pacientU na svéte. 60 % muzi.



Symptomy

* Mohou se lisit mezi jednotlivymi pacienty, ale mezi nejcastéjsi patri:
* Unava
* Horecka

Abnormalni morfologie metafyzy a epifyzy

Osteomyelitida

Bolesti kosti

Dysurie

Ztrata télesné hmotnosti

* Méné casté symptomy:
* Abdominalni bolesti
* Otoky kloubU
e Anémie :
* Kozni vyrazka Histologie ECD po biopsii




Diagnostika a terapie

* Diagn6za pomoci zobrazovacich metod
* RTG, CT, MR, PET scan (pozitronova emisni tomografie)
e SPECT (jednofotonova emisni vypocetni tomografie)

* Terapie
e Kortikoidy
* Radioterapie
 Chemoterapie
* Imunoterapie
e Symptomaticka a podplrna
e Cytostatikum Vemurafenib (Zelboraf®)
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