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Uvod:

Histiocytarni onemocnéni piedstavuji velmi heterogenni skupinu chorob. V posledni dobé
byla prokazana mutace BRAF -V600E v 57 % piipadu histiocytozy z Langerhansovych bunék
a u 54 % ptipadi Erdheimovy — Chesterovy choroby. Tato mutace byla dfive znama u
melanomu a déle u vlasatobunééné leukémie. V klinické praxi jiz byl testovan inhibitor
BRAF-V600E u pacientd s melanomem. Tato 1écba prodlouzila jejich pteziti. U pacientd
s histiocytézou z Langerhansovych bunék a Erdheimovy — Chesterovy nemoci byla
pfitomnost uvedené mutace rozpoznana az V poslednich letech pii vySetfovani vzorkl
z tkanovych bank. Toto je vSak prvni publikace, ktera popisuje klinicky piinos 1é¢by
vemurafenibem u pacientt s Erdheimovou — Chesterovou chorobu.

Pacienti a metodika:

Autofi popisuji 3 pacienty s Erdheimovou — Chesterovou nemoci, z nichz dva méli sou¢asné
kozni nebo uzlinovou formu histiocytdzy z Langerhansovych bun€k. VSichni tii pacienti méli
onemocnéni, které nereagovalo na 1é¢bu interferonem alfa. Proto u nich pouzili vemurafenib
v poc¢ate¢ni davce 1920 mg/den. Vychozi davka byla po ¢ase snizena u vSech tfi nemocnych
na 960 mg/den. Divodem byly kozni nezadouci G¢inky 1é¢by grade 11, jiné nezadouci u¢inky
nebyly pozorovany. Prekvapujici byla rychlost nastupu lé¢ebné odpovédi, u vSech nemocnych
bylo zasadni zlepseni pozorovano jiz v pribéhu prvnich dnd 1é¢by. Lécebna odpoveéd’ byla
dokumentovana PET — CT wvySetienim. U pacientl, kteti méli soub&h histiocytozy
z Langerhansovych bunék a Erdheimovy — Chesterovy, nemoci doslo k regresi obou
histiocytarnich nemoci.

Zavér:

Mutace BRAF — V600E je pfitomna piiblizné v 50 % piipadd Erdheimovy-Chesterovy
nemoci a histiocytdzy z Langerhansovych bunék. Tato publikace je prvnim popisem 1é¢by
pacientd Erdheimovou — Chesterovou nemoci, ve dvou piipadech se soub&hem histiocytozy
z Langerhansovych bunék, kterd vedla k velmi rychlému nastupu 1ééebné odpovédi.
Vemurafenib je novym velmi G¢innym lékem pro pacienty s Erdheimovou — Chesterovou
nemoci a s histiocytdzou z Langerhansovych bun¢k obsahujici mutaci BRAF-V600E.
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