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Přehledný referát

Úvod 
Histi ocytóza z Langerhansových buněk 
(LCH) je nozologická jednotka o velmi 
širokém spektru forem a závažnosti kli­
nických projevů, lze říci, že tato nemoc 
představuje chamele ona mezi krevními 
nemocemi. Projevy LCH u dospělých 
počínají náhodným RTG nálezem jed­

noho oste olytického ložiska, ale mo­
ho u mít podobu i generalizované sy­
stémové choroby. Dříve, vzhledem ke 
své tajuplnosti, nejasné eti ologii a roz­
pakům, zdali toto onemocnění řadit 
k nádorovým nebo infekčním onemoc­
něním či lipidovým teza urismózám, 
bylo nazýváno histi ocytosis X.

Incidence LCH v  ČR zcela přesně 
neznáme. Nicholson uvádí incidenci 
5/ 1 mili on všech osob s tím, že u dětí 
je tato nemoc podstatně častější [1]. 
V České republice je dětskými hemato­
logy a onkology ročně registrováno asi 
15 dětí s nově di agnostikovano u LCH, 
počet dětí s izolovano u kostní formo u 
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So uhrn: V průběhu 18 let bylo na Interní hemato onkologické klinice v Brně léčeno a sledováno celkem 17 paci entů s prokázano u histi ocy­
tózo u z Langerhansových buněk (LCH). U 13 z nich byla nemoc di agnostikována v dospělém věku, 4 paci enti k nám byli předáni s LCH 
di agnostikovano u již v raném dětském věku. U jednoho z těchto 4 paci entů nemoc v dospělosti opakovaně recidivovala a ve věku 25 let 
bylo di agnostikováno progredující ne urodegenerativní poškození CNS, které v terminální fázi vedlo k nehybnosti nemocného, ne ovládání 
svěračů, neschopnosti komunikace a ke smrti v 32 letech. V dospělosti byla LCH di agnostikována u 13 nemocných. Primárně kostní 
formu mělo 8 ze 13 (62 %). Mnohočetná kostní ložiska při stanovení di agnózy měli po uze 2 ze 13 (15 %) nemocných, ostatních 6 (46 %) 
nemocných mělo po uze 1 ložisko v době stanovení di agnózy. Opakované kostní recidivy nemoci byly zaznamenány u 3 ze 13 (23 %). Kom­
binace recidivující kostní formy s rozvojem plicního postižení LCH (dušnost, dráždivý kašel, nodularity a cysty při HRCT zobrazení) bylo 
dokumentováno u 2 z 13 (15 %) osob. Jeden z těchto nemocných s LCH di agnostikovano u ve 37 letech měl opakované kostní recidivy, 
léčené mimo jiné 2 cykly vysokodávkované chemoterapi e s a utologní transplantací, a nakonec ve 48 letech života zemřel na broncho­
pne umonii při postižení plic LCH. U 5 ze 13 (38 %) byla di agnostikována primárně extraose ální forma (infiltrát dásní, infiltrace jedné 
krční uzliny, infiltrace kůže ruky, infiltrace peri anální krajiny a stopky hypofýzy a primárně plicní forma LCH). V 1. případně infiltrace 
lingu ální strany dásní byla řešena excizí bez další recidivy. V 2. případě infiltrovaná oblast kůže nad metakarpofalange álním sklo ube­
ním byla ozářena a morfa vymizela. Ve 3. případě byl prvním projevem nemoci di abetes insipidus, vniklý u 34letého muže, a infiltrát 
v anální krajině podobný akuminátním kondylomatům. Di agnóza byla ověřena po 2 letech od vzniku di abetes insipidus z peri análních 
infiltrátů. Po léčbě le ustatinem 4 cykly (10 mg denně 5 dní po sobě) vymizela na kontrolním MR infiltrace v oblasti stopky hypofýzy, 
morfy v peri anální krajině však usto upily po ukončení léčby le ustatinem jen z 50 %, a proto následovala radi oterapi e (20 Gy). Rok po 
ukončení léčby je normální nález v peri anální krajině, ale trvá nutnost substituce adi uretinu. Ve 4. případě se jednalo o primární plicní 
LCH, di agnostikovano u na základně HRCT a laváže s imunohistochemickým průkazem (exprese CD1 a proteinu S-100) vysokého počtu 
Langerhansových buněk. LCH v dospělosti je výjimečno u nemocí, která může poškodit nejen skelet, ale i jiné orgány. Proto by každé nové 
oste olytické ložisko mělo být podrobeno histologickému vyšetření, stejně tak jako každé nejasné patologické morfy, protože bez mikro­
skopického a imunohistochemického vyšetření nelze tuto nemoc rozpoznat. Pokud v dospělosti vznikne di abetes insipidus, je nutno mimo 
jiné hledat eti ologii v LCH. U nemocných s interstici álními plicními procesy je nutno myslet na plicní formu LCH a provádět odpovídající 
vyšetření (torakoskopi e s odběrem materi álu na histologii nebo broncho alve olární laváž) s ne opomenutelným imunohistochemickým  
vyšetřením.

Klíčová slova: histi ocytóza z Langerhansových buněk –  e ozinofilní kostní granulom –  oste olýza –  di abetes insipidus –  mnohočetný 
myelom –  2- chlorde oxyadenosin –  vysokodávkovaná chemoterapi e s a utologní transplantací 
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LCH, která nevyžaduje jino u než chi­
rurgicko u léčbu, není znám. Němečtí 
a utoři uvádějí incidenci LCH u dospě­
lých 1– 2 případy/ 1 mili on obyvatel [2]. 
Manifestaci u dětí shrnuje tab. 1. Díky 
nízké incidenci je nutné získávat in­
formace o této nemoci z popisů jed­
noho či více případů, klinické studi e se 

u takto vzácné nemoci organizují velmi 
obtížně [3– 11].

Pokud se nemoc projeví až v dospě­
losti, dominuje kostní manifestace. 
Méně častý je so uběh kostního a plic­
ního postižení. Podle analýzy provedené 
Ba umgartnerem [2] je postižení hypo­
fýzy, lymfatických uzlin a  jater v  do­

spělém věku vzácné, ale vyskytuje se. 
Při analýze projevů této nemoci u do­
spělých byla získána následující čísla: 
v  80 % bývají postiženy kosti, v  60 % 
kůže, ve 33 % játra, slezina a uzliny, ve 
30 % kostní dřeň, ve 25 % plíce, ve 25 % 
orbita, ve 20 % ucho a orodentální ob­
last, kde nemoc může zapříčinit uvol­

Langerhans cell histiocytosis in adult patients – a disease with many faces Experience of a centre and an overview of the disease symptoms
Summary: Over a period of 18 years, 17 patients with proven Langerhans cell histiocytosis (LCH) were treated at the Haematological Clinic in 
Brno. In 13 of them, the disease was diagnosed at adult age, and 4 patients were referred to the centre with LCH diagnosed at early child age. One 
of these 4 patients suffered from repeated recurrences of the disease at adult age and was diagnosed with progressive neurodegenerative damage 
of the CNS at the age of 25 which in its terminal phase resulted in the patient’s immobility, loss of sphincter control, incapacity to communicate 
and death at the age of 32. LCH was diagnosed at adult age in 13 patients. The form with primary bone involvement was detected in 8 out of 
13 patients (62%). Only 2 of 13 patients (15%) had multiple bone lesions upon diagnosis, the remaining 6 patients (46%) had only one lesion at 
the time of diagnosis. Repeated recurrence of bone involvement was only recorded in 3 out of 13 patients (23%). The combination of recurrent 
bone involvement and the development of lung affection (dyspnoea, irritating cough, nodularities and cysts in HRCT images) were documented 
in 2 out of 13 patients (15%). One of the patients diagnosed with LCH at the age of 37 had repeated recurrence of bone involvement, which was 
also treated by 2 cycles of high-dose chemotherapy and autologous transplantation. He died of bronchopneumonia due to the affection of the 
lungs by LCH at 48 years of age. Primary extraoseal (extamedular) involvement was diagnosed in 5 out of 13 patients (38%) (mandibular gum in­
filtration, single cervical node infiltration, hand skin infiltration, infiltration of the perineal region and infiltration of the hypophysial infundibular 
and primary lung form of LCH). In the 1st case, excision was the solution applied to the infiltration of the lingual side of the gums, without further 
recurrence. In the 2nd case, the infiltrated region of skin over the metacarpophalangeal joint was irradiated and the infiltration disappeared. In the 
3rd case, the first sign of the disease was diabetes insipidus in a 34-year old man, and an infiltrate in the anal region similar to condylomata acumi­
nata. The diagnosis was confirmed 2 years after the development of diabetes insipidus from perianal infiltrates. After treatment with leustatin in 
4 cycles (10 mg a day for 5 consecutive days), control MR showed that the infiltration in the hypophysial infundibular had disappeared, while the 
finding in the perianal region only regressed by 50% after therapy with leustatin, the reason for subsequent application of radiotherapy (20 Gy). 
The finding in the perianal region is normal one year after therapy, but substitution therapy with adiuretin is still necessary. The 4th patient was 
a case of LCH with primary pulmonary involvement diagnosed on the basis of HRCT and lavage with an immunohistochemical proof (expres­
sion of CD1 and of protein S-100) of a high number of Langerhans cells. The occurrence of LCH at adult age is rare and the disease may affect 
the skeleton as well as other organs. Therefore each new osteolytic lesion should be submitted for histological exam, as well as each pathologic 
formation, because diagnosing the disease without a microscopic and immunohistochemical exams is not possible. In the case of occurrence 
of diabetes insipidus at adult age, LCH should be considered as one of the possible underlying diseases. LCH pulmonary involvement should be 
considered in patients with an interstitial pulmonary process and the examinations should be focused accordingly (thoracoscopy with sampling 
for histological exams or bronchoalveolar lavage) plus the indispensable immunohistochemical examination. 

Key words: Langerhans cell histiocytosis – eosinophillic bone granuloma – osteolysis – diabetes insipidus – multiple myeloma –  
2-chlordeoxyadenosin – high-dose chemotherapy with autologous transplantation 

Tab. 1. Klinické formy histi ocytózy z Langerhansových buněk.

Nemoc Lettererova- Siweho 	 Nemoc Handova- Schüllerova- Christi anova	 Eozinofilní kostní granulom
Vzniká obvykle v raném věku, 	 Je typická pro věk 2– 6 let.	 Dospělý věk, starší děti. 
do 2 let.	
Vyznačuje se postižením kůže 	 Je charakterizována následující tri ádo u:	 Izolované jedno-  nebo 
a sliznic, až generalizovaným 	 1. polyuri e –  di abetes insipidus	 i vícekostních lytických 
exantémem, otoky, generalizova- 	 2. exoftalmus a retro orbitální infiltráty	 ložisek.  
no u  lymfadenopati í, anémi í, někdy 	 3. lytické defekty plochých kostí 
pancytopeni í, postižením jater, 	 Moho u se však vyskytovat i kožní projevy jako  
sleziny i plic, střeva a někdy lytic-	 u předchozí formy. 
kými kostními ložisky. 	� Infiltrace hypotalamické pituitární oblasti  

LCH granulomy způsobuje nejen di abetes insipidus,  
ale také deficit hormonů předního laloku hypofýzy.  
Častý je deficit růstového hormonu a v těchto případech  
se jeho substituce považuje za vhodno u. Nemoc, i když  
vyléčená, může mít trvalé ne uropsychické důsledky  
v dospělosti: snížení intelektu, obtížné učení, horší  
výsledky ve škole, emoční poruchy. Proto všichni nemocní  
s di abetes insipidus musí být komplexně vyšetřeni  
a sledováni endokrinologem.
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ňování zubů. U dospělých paci entů má 
onemocnění velmi různorodý průběh. 
U některých postihne jenom jedno lo­
žisko a po léčbě se již ne objeví, u jiných 
má recidivující charakter, u paci entů 
jso u objevována stále nová a nová lo­
žiska a  choroba může být příčino u 
omezené hybnosti či může dokonce 
přivodit smrt [9,12]. Formy LCH u do­
spělých shrnuje tab. 2.

Zásadním vyšetřením, nutným pro 
stanovení di agnózy, je samozřejmě 
bi optická excize. Pro ne- patologa je 
vhodné jen vědět, že v  době akutní 
choroby jso u v ložisku přítomny četné 
Langerhansovy buňky, exprimující pro­
liferační markery a  e ozinof ily. Poz­
ději v  ložisku ubývá Langerhansových 
buněk, přibývá makrofágů a fibrocytů 
a nakonec obraz odpovídá postnekro­
tické fibróze. Někdy může být obtížné 
rozlišení oste omyelitidy od kostních lo­
žisek histi ocytózy, stejně jako odlišení 
plicní formy histi ocytózy od jiných gra­
nulomatózních plicních procesů. His­
tologický vývoj ložiska Langerhansovy 
histi ocytózy lze tedy rozdělit do násle­
dujících fází:

proliferativní stadi um (převažují Lan­
gerhansovy buňky)
granulomatózní stadi um (pestrá cy­
tologi e)
xantomatózní stadi um a tvorba jizev

K potvrzení di agnózy Langerhansovy 
histi ocytózy se proto po užívají další 
znaky, jejichž přítomnost je typická:

protein S- 100

•

•

•

•

cytoplazmatická ATP- áza  
a D- manosidáza
průkaz Birbeckových granulí v  cyto­
plazmě elektronovo u mikroskopi í
přítomnost antigenu CD1a
přítomnost antigenu CD45
antigen CD68  se vyskytuje nepravi­
delně

Pro Langerhansovu histi ocytózu je pa­
tognomický nález antigenů II. HLA třídy, 
přítomnost CD1a antigenu a často i pří­
tomnost antigenů fyzi ologicky se na­
cházejících na fagocytujících histi ocy­
tech: CD11c a CD14. Dále jso u uváděny 
následující znaky CD1a++, CD 11c++, 
CD44++ ,CD54++, CD58++. Znaky 
CD2, CD11a, CD11b jso u na těchto 
patologických buňkách výjimečně a ve 
slabé intenzitě.

WHO klasifikace uvádí dále termín 
Langerhans cell sarkoma, který je vyhra­
zen pro maligní proliferaci Langer­
hansových buněk, které dle svojí mor­
fologi e mají známky dediferenci ace 

•

•

•
•
•

a  obvykle také agresivnější sarkoma­
tózní růst a přitom imunofenotyp Lan­
gerhansových buněk.

Morfologické změny v ložisku v prů­
běhu času, k nimž nutno přihlížet při 
interpretaci histologického nálezu, 
a  morfologické znaky LCH shrnuje 
tab. 3. 

Popisy případů
Dospělé osoby s LCH 
di agnostikovano u v dětském věku
Paci entka nar. 1978. Di agnóza LCH 
byla stanovena v 10 měsících (nemoc 
Lettererova a  Siweho) s  dominující 
kožní formo u. Paci entka byla léčena 
v letech 1979– 1981 prednisonem a vin­
kristinem. Poslední kontrola u nás byla 
v roce 2004 –  bez recidivy. Je to jediná 
paci entka předaná k nám z pedi atric­
kého pracoviště, která zůstává stále bez 
recidivy nemoci.

U druhého paci enta, muže, nar. 
1975, se nemoc projevila také kožní 
formo u v 1. roce života a od počátku 

Tab. 2. Klasifikace Langerhansovy histiocytózy u dospělých [13].

Postižení jednoho systému
lokalizované postižení 	 monoostotické kostní ložisko
jednoho systému	 izolované kožní postižení
	 izolované postižení lymfatické uzliny

mnohočetné postižení jednoho	 polyostotické postižení
orgánu či systému	 mnohočetné postižení lymfatických uzlin
	 plicní forma 
postižení s vysokým rizikem	 postižení obličejových kostí, sinusů, maxily, temporální, mastoideální, sfenoidální,  
následného postižení CNS 	 etmoideální, zygomatické kosti a orbitální krajiny s propagací tumoru do nitra lebky

Multisystémová choroba
nízké riziko	 diseminované postižení více orgánů, ale nejsou postiženy rizikové orgány
vysoké riziko	� diseminované postižení více orgánů s postižením alespoň jednoho rizikového orgánu  

(hematopoetický systém, plíce, játra, slezina)

Tab. 3. Morfologická charakteristika Langerhansovy histi ocytózy.

Histologický vývoj ložiska LCH 	 Typické morfologické znaky LCH 
v průběhu času 	

proliferativní stadi um –  převažují 	 protein S- 100 
Langerhansovy buňky

granulomatózní stadi um –  pestrá 	 Birbeckova granula v cytoplazmě 
buněčnost	 detekovatelná elektronovo u mikroskopi í

xantomatózní stadi um a tvorba jizev	 D- manosidáza
	 cytoplazmatická ATP- áza
	 přítomnost antigenu CD1a a také CD45
	 antigen CD68 se vyskytuje nepravidelně
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nemoci byl zjištěn di abetes insipidus. 
K 2. atace nemoci zřejmě došlo v roce 
1993, kdy náhle vznikly ne urologické 
kmenové příznaky, centrální vestibu­
lární syndrom, neúplný ne ocerebelární 
syndrom vpravo a  naznačená pravo­
stranná pyramidová symptomatolo­
gi e. Tyto problémy spontánně téměř 
usto upily a mladý muž je dále u nás sle­
dován bez recidivy nemoci, od dětství 
je však nutná trvalá substituce adi ure­
tinu. V době příznaků bylo sice prove­
deno zobrazení CNS metodo u CT, ale 
žádná patologi e není v popisu CT uve­
dena. V literatuře jso u popisovány po­
dobné ataky LCH s uvedenými ne uro­
logickými příznaky [13].

Také třetí paci entka, nar. 1974, měla 
di agnózu LCH stanovenu ve 2  letech 
(1976), kdy se nemoc manifestovala 
kožními příznaky a di abetes insipidus. 
Po léčbě vinkristinem a prednisonem 
byla dlo uhodobě bez známek recidivy, 
ale s nutností trvalé substituce adi ure­
tinu. Na rozdíl od předchozích však 
v roce 1996 (ve 20 letech) byla zjištěna 
indurace v okcipitální oblasti s defek­
tem kosti, zřetelným na RTG snímku. 
Paci entka byla ozářena ložiskovo u 
dávko u 20 Gy. K další recidivě do roku 
2008  nedošlo. Paci entka se po pro­
vdání poko ušela otěhotnět pomocí in 
vitro fertilizace, která byla opakovaně 
neúspěšná. Endokrinologové vysvět­
lili neúspěchy in vitro fertilizace defici­
tem somatotropinu, bez jehož dosta­
čující substituce jso u pokusy o in vitro 
fertilizaci zbytečno u investicí ze strany 
nemocné. Paci entka má panhypopi­
tu arizmus s deficitem nejen adi uretinu, 
ale také TSH a STH a gonadotropinů.

Čtvrtý paci ent, nar. 1976, s LCH di a­
gnostikovano u v  dětském věku, měl 
téměř chronický průběh této nemoci. 
Prvním příznakem nemoci byl di abe­
tes insipidus (1981) zjištěný v 5. roce 
života. V roce 1985 bylo zjištěno zpo­
malení růstu. Di agnóza LCH byla sta­
novena až v roce 1988. V té době měl 
exoftalmus, di abetes insipidus, kostní 
defekt v  oblasti levé orbity, čili kla­
sický obraz Handovy-Schillerovy-Chris­
ti anovy nemoci. 

V roce 1993 byla zjištěna infiltrace 
kůže peri anální krajiny –  později histo­
logicky ověřena LCH této kožní oblasti. 
Při předání z pedi atrického pracoviště 
v roce 1996 došlo k recidivě v mandi­
bule, což se projevilo bolestivým zduře­
ním. Histologicky byla potvrzena další 
ataka LCH. Lokální recidiva v mandi­
bule byla řešena radi oterapi í a na ni 
navázala léčba vinblastinem 10 mg i.v. 
v týdenních intervalech, celkem 8krát, 
ale od 4. aplikace byla redukována 
dávka na 5 mg pro ne utropenii. Další 
progrese byla zjištěna v roce 1998, na 
scintigrafii skeletu i RTG snímku bylo 
nové ložisko v  os pari etalis a  po uze 
na scintigrafii ložisko v pravém akro­
mi u. Následovala chemoterapi e eto­
posid + dexametazon a lokální ozáření 
kalvy cíleně na kostní ložiska.

V září roku 2001 došlo k výraznému 
zhoršení, které se ohlásilo zduřením 
nad levým okem. Zduření a  infiltrace 
v této oblasti někdy ohlašuje so učasné 
postižení CNS. Zduření nad levým 
okem se zřetelným ložiskem na kalvě 
bylo léčeno lokální radi oterapi í a pulsy 
dexametazonu.

Po měsíci se objevila diplopi e, ataxi e 
a další ne urologické problémy. O pár 
týdnů později prudce vzesto upily veš­
keré standardně vyšetřované jaterní en­
zymy, aniž by byla prokázána infekční 
hepatitida. Pro ne urologické příznaky 
jsme provedli MR vyšetření CNS. Inter­
pretace MR nálezu nebyla jednoznačná, 
a  protože jde o  komplikaci, která je 
velmi, ale opravdu velmi výjimečná 
a běžný rentgenolog se s ní nesetká, kon­
zultovali jsme MR obraz s prof. Gadne­
rem z AKH Vídeň. Naši lékaři z oddě­
lení radi ologické kliniky i prof. Gadner 
se shodli na závěru: Ne urodegenerativní 
změny odpovídající pozdní komplikaci 
Langerhansovy histi ocytózy.

Přesný popis MR zněl: V oblasti bazál­
ních gangli í a dále v bílé a šedé hmotě 
mozkové byly nalezeny změny odpoví­
dající ne urodegenerativním změnám 
typickým pro LCH. Difuzní hyperinten­
zivní ložiska v oblasti mostu odpoví­
dala spíše le ukoencefalopatii než LCH. 
Infundibulum bylo zesílené. 

Vzhledem k nejasnosti, zda se jedná 
o  nádorovo u infiltraci či degeneraci, 
bylo provedeno také PET vyšetření 
v Praze, kde byla popsána zvýšená ku­
mulace v  oblasti mozkového kmene. 
Při kontrole PET po roce již v této ob­
lasti nebyla zvýšená kumulace značené 
glukózy, byl zřetelný po uze lehce asy­
metricky vyšší metabolizmus glukózy 
bez jednoznačných ložiskových změn. 
Ovšem ani tento zprvu pozitivní, po­
sléze negativní PET nález ne odpovídá 
na otázku, zda šlo o infiltraci Langer­
hansovými histi ocyty, nebo zda šlo o zá­
nětlivé a  degenerativní změny, neboť 
v obo u případech může být zvýšeně vy­
chytávána 18fluorode oxyglukóza.

Vzhledem k  rychlému zhoršování 
stavu jsme uso udili na další, tento­
kráte výrazně agresivnější ataku ne­
moci s postižením jater a CNS. V říjnu 
roku 2001 byla proto zahájena léčba 
2- chlorde oxyadenosinem.

Po 1. aplikaci 2- chlorde oxyadeno­
sinu rychle poklesly hodnoty jaterních 
enzymů, takže jsme předpokládali po­
stižení jater to uto chorobo u i bez his­
tologického ověření.

Po 6 cyklech chemoterapi e byl v únoru 
roku 2002 PET nález negativní, ne uro­
logické změny zůstávaly však beze 
změn, MR obraz CNS se nezměnil. 
Vyjma normalizace hodnot jaterních 
enzymů měla tato léčba ještě jeden po­
zitivní dopad: LCH infiltrace peri anální 
krajiny vymizela a do smrti nemocného 
již nerecidivovala. To se předtím při lo­
kální kortiko idní léčbě ani při před­
chozí chemoterapii nepodařilo.

Ne urologický stav nemocného se po­
stupně zhoršoval, paci ent nebyl scho­
pen ovládat svěrače, byl upo után na 
vozík a  dysartri e velmi ztěžovala ko­
munikaci. V dubnu roku 2008 paci ent 
umřel, dle pitvy byla příčino u plicní 
emboli e.

RTG skeletu: vyjma ložisek v  ob­
lasti kalvy nebyla na RTG snímcích 
dalších kostí zřetelná oste olytická lo­
žiska. Kostní hustota Z  skóre, SD od 
– 4 do – 5 SD. Těžká oste oporóza so u­
visí zřejmě s  insuf ici entní funkcí hy­
pofýzy. Přetrvávající ne urodegenera­
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tivní poškození CNS bylo následkem 
předchozí aktivity nemoci, takže 
stav jsme hodnotili jako remisi ne­
moci, trvající 6 let od ukončení léčby 
2- chlorde oxyadenosinem. 

Osudy nemocných s di agnózo u LCH 
stanoveno u v  dětském věku shrnuje 
tab. 4.

Jednoložisková forma LCH  
s první manifestací v dospělém 
věku, bez dalších recidiv
U paci entky nar. 1978 se v roce 1996 
(18 let) objevila hmatná a citlivá rezis­
tence v oblasti pravé pari etální kosti 
s oste olytickým ložiskem pod to uto re­
zistencí, zřetelném na RTG snímku. Byl 
proveden odběr materi álu pro histolo­
gické vyšetření, prokázána LCH a ná­
sledně bylo toto místo lokálně ozá­
řeno. Od té doby nedošlo k  dalším 
recidivám.

Muž, nar. 1973. Di agnóza byla sta­
novena ve 25 letech (1998), kdy byla 
zjištěna izolovaná oste olýza postihu­
jící C4– C5. Následovala operační léčba 
s  odstraněním měkkých nádorových 
hmot a  fúzí obratlů C3– C6  kovovo u 
dlaho u, fixovano u 6 šro uby, s násled­
no u radi oterapi í. Poslední kontrola pa­
ci enta zobrazovacími metodami byla 
v květnu roku 2005 v rozsahu scintigra­
fi e skeletu, RTG snímku a MR páteře. 

Žádné vyšetření neprokázalo recidivu 
nemoci. A do roku 2008 se ne objevily 
nové symptomy, které by vyžadovaly 
další vyšetření. Do ufáme, že v  tomto 
případě se jednalo o izolované jedno­
ložiskové postižení. 

Stejně tak u ženy nar. 1980 se jednalo 
o  jednoložiskové postižení. Di agnóza 
byla stanovena v 18 letech (1998), kdy 
bylo pro zvýšeno u citlivost a hmatno u re­
zistenci v oblasti temporální kosti prove­
deno RTG vyšetření s nálezem oste olýzy. 
Histologi e ložiska prokázala e ozinofilní 
granulom jako jednu z forem LCH. Ná­
sledovala lokální radi oterapi e (1998) 
a žena je od té doby bez recidivy.

V jednom případě jsme se setkali 
s uzlinovo u formo u LCH vzniklo u v do­
spělosti. U  paci enta nar. 1962  byla 
di agnóza stanovena v  roce 2001, ve 
věku 39 let, z izolovaného zvětšené uz­
liny na krku. Následovalo CT medi a­
stinálních a břišních uzlin, RTG skeletu 
doplněný magneticko u rezonancí za­
měřeno u na páteř a na femory, kde byl 
RTG nejasný nález. Žádné další kostní 
ložisko ani lymfadenopati e nebyly zjiš­
těny. Vzhledem k tomu, že šlo o totálně 
extirpovano u uzlinu s nálezem histi ocy­
tózy, nebylo ani ozářeno místo po ex­
stirpaci. Poslední kontrola u nás byla 
v roce 2007, kdy byl paci ent bez zná­
mek relapsu nemoci.

Muž narozen 1984 měl v roce 2002 
(18  let) bolesti hlavy a později se na 
levém spánku objevila bo ule citlivá 
na tlak. V září roku 2002 byl vyšetřen 
na ne urochirurgii, byla provedena ex­
kochle ace oste olytického ložiska kalvy 
a  stanovena di agnóza. Další vyšet­
ření nepotvrdila jiná ložiska, a tak byla 
di agnóza stanovena jako solitární e ozi­
nofilní granulom a byl ozářen 40 Gy. 
Od té doby bez recidivy.

Paci enty, u  nichž byla stanovena 
di agnóza unifokální kostní formy LCH, 
shrnuje tab. 5.

Nemocní s první manifestací LCH 
v dospělém věku a s recidivami 
nemoci anebo s mimokostním 
postižením
Velmi komplikovaný průběh měla LCH 
u  paci enta nar. 1964. Tento mladý 
muž neměl do svých 37 let závažnější 
onemocnění. V  roce 1991  (v  37  le­
tech věku) bylo nalezeno oste olytické 
ložisko ve femoru  –  řešeno ortope­
dicky, histologicky ověřena LCH. Po 
operaci následovala radi oterapi e. Za 
2 roky, v roce 1993, byla RTG zjištěna 
další ložiska v oblasti pánve a obo u fe­
morů. Scintigrafi e kostí popsala ještě 
ložiska v mandibule a pravé lopatce. 
Ložiska v pánvi a v L5 byla ověřena CT 
zobrazením.

Tab. 4. Shrnutí případů, u nichž byla di agnóza histi ocytózy z Langerhansových buněk stanovena v dětském věku.

Paci enta, věk stanovení 	 Průběh nemoci	 Trvalé následky 
di agnózy a manifestace nemoci		  a stav v roce 2008

žena, nar. 1978, di agnóza 		  di abetes insipidus, jinak bez 
v 1. roce života, kožní projevy, 		  recidivy a dalších následků 
di abetes insipidus		

muž, nar. 1975, di agnóza 	 1993 (18 let) přechodné ne urologické poruchy,  	 di abetes insipidus, jinak 
v 1. roce života, kožní projevy, 	 susp. recidiva v CNS však nebyla prokázána	 bez další recidivy a dalších 
di abetes insipidus	 při CT zobrazení	 následků

muž, nar. 1976, di agnóza stano-	 1993 (17 let)	 1996 (20 let)	 1998 (22 let)	 2001 (25 let)  
vena v 5 letech života, di abetes	 infiltrace kůže	 recidiva	 recidiva v kalvě	 recidiva supraorbitálně,  
insipidus jako první příznak 	 peri análně	 v mandibule	 a v akromi onu	� susp. infiltrace jater od roku 

2001 progresivní ne urodege­
nerativní poškození CNS; 
exitus letalis duben roku 
2008 (32 let)

žena, nar. 1974, di agnóza 	 1996 (22 let)			   di abetes insipidus a kom- 
ve 2. roce života, kožní projey 	 recidiva v okcipitální části kalvy, radi oterapi e 20 Gy	 pletní panhypopitu arizmus; 
a di abetes insipidus 				�    jinak od roku 1996 do 

2008 bez další recidivy
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U této víceložiskové formy jsme se 
rozhodli pro podání 7  cyklů chemo­
terapi e CHOP (adri amycin, vinkristin, 
cyklofosfamid a prednison). První re­
mise trvala 3 roky.

V březnu roku 1996  byla zjištěna 
nová ložiska v oblasti žeber a Th pá­
teře –  řešeno zářením a podáváním vin­
blastinu 1krát týdně po dobu 6 týdnů.

V červenci roku 1997 byla opět nová 
ložiska na paži v hlavici humeru a asi 
i další ložiska v páteři. Zároveň se nově 
objevil neproduktivní dráždivý kašel, 
námahová dušnost, bolesti na hrud­
níku. Proto bylo provedeno vyšetření 
plic metodo u HRCT (high resoluti on 
CT neboli vysoce rozlišovací CT), vý­
sledek byl kompatibilní s plicní formo u 
histi ocytózy, ale nebyl dále ověřen. 
Následovala chemoterapi e (etoposid 
a prednison) a radi oterapi e na oblast 
humeru. Vzhledem k častým recidivám 
a ne uspokojivému výsledku běžné che­
moterapi e byl v září roku 1997 proveden 
sběr kmenových krvetvorných buněk 
a  následně podána 1. vysokodávko­
vaná chemoterapi e (melfalan a etopo­
sid) s podporo u transplantace a utolo­
gních krvetvorných buněk. Remise po 
této léčbě trvala jenom 2,5 roku, do 
června roku 2001, kdy byla scintigra­
ficky zjištěna nová ložiska. Následovaly 
tedy opět 3 cykly chemoterapi e (eto­
posid + dexametazon) a ozáření těchto 
ložisek. Po krátkém klidovém období 

se v červenci roku 2002 objevila ložiska 
na žebrech a páteři, zřetelná nejen na 
scintigrafii, ale i na RTG snímku. Pro 
tento relaps byla opět provedena sti­
mulace s  opakovaným sběrem kme­
nových krvetvorných buněk z periferní 
krve a následně podána 2. vysokodáv­
kovaná chemoterapi e.

Po této 2. vysokodávkované chemo­
terapii měla remise jen krátké trvání, 
5 měsíců, a opět se objevovala další 
kostní ložiska, takže dále pokračovala 
jen pali ativní perorální chemoterapi e 
melfalanem. V  únoru roku 2002  byl 
paci ent s aktivním onemocněním na­
posledy na naší ambulanci a v témže 
roce zemřel.

V roce 1993  (21  let) vznikla u  pa-
ci enta nar. 1972 první ataka LCH, 
která se projevila bolestí v pravé ste­
henní kosti a dále v obratli Th12. Os­
te olytická ložiska byla operována, čímž 
byla zjištěna di agnóza a  léčena ope­
račně alogeními štěpy. Pak byl paci ent 
po uze sledován bez další léčby.

V roce 2003, po 10 letech, se nově 
objevila bolest žeber, páteře a kalvy. Na 
RTG snímcích bylo oste olytické ložisko 
v kalvě, které bylo potvrzeno CT zobra­
zením, průměr ložiska byl 21 mm. Na 
pravé straně hrudníku bylo velké os­
te olytické ložisko v 7. žebru a velmi sus­
pektní nález byl také na 6., 5. a 4. žebru. 
Na páteři byla nápadná nerovná dolní 
krycí ploténka Th8 a byla zřetelná pře­

stavba krčku pravého femoru. V  těle 
obratle L4 CT prokázalo 3 oste olytická 
ložiska, největší 15 × 14 × 9 mm, a další 
ložiska byla i v těle obratle L5. Zobra­
zení páteře pomocí MR potvrdilo lo­
žiska také v obratlech Th11, L2, L4, L5. 
Vzhledem k  10letému klidovému in­
tervalu bylo resekováno 7. žebro. His­
tologické vyšetření prokázalo recidivu 
LCH.

Protože zobrazovací metody (RTG, 
scintigrafi e skeletu, CT a MR) proká­
zaly mnohočetné oste olytické postižení 
skeletu, přisto upili jsme k  systémové 
chemoterapii. Paci ent dostal 5 cyklů 
chemoterapi e (2- chlorde oxyadeno­
sin 5 mg/ m2 i.v. 1.– 5. den). Léčba byla 
ukončena v listopadu roku 2003.

Poslední kontrola proběhla v  pro­
sinci roku 2005. Nález PET vyšetření 
byl negativní a  MR páteře neproká­
zalo žádno u progresi, jso u však stále 
zřetelná původní ložiska, remise trvá 
déle než 2 roky. V roce 2007 při kont­
role nespecifické potíže, dušnost a bo­
lesti v oblasti hrudního koše. Zobra­
zovací vyšetření nepopsala progresi ve 
skeletu. Pro dušnost provedeno HRCT 
vyšetření, na němž byly popsány cys­
tické okrsky různé velikosti, místy splý­
vající, dále četné nodularity i fibrózní 
pro užky. Tento nález je kompatibilní 
s  nálezem plicní formy histi ocytózy 
z Langerhansových buněk. Mladý muž 
podsto upil také bronchoskopii s bron­

Tab. 5. Shrnutí případů, u nichž byla prokázána unifokální kostní forma LCH a u nichž nedošlo k recidivě nemoci.

Pacient 	 Rok a věk pacienta 	 Léčba	 Trvalé následky 
	 při stanovení diagnózy 		  a stav v roce 2008

žena, nar. 1978	 1996 (18 let)	 radi oterapi e	 bez recidivy 
 	 hmatné zduření nad pari etální kostí vpravo 		   
	 s oste olytickým ložiskem pod zduřením 	

muž, nar. 1973	 1998 (25 let)	 operace a radi oterapi e	 bez recidivy 
	 bolesti krční páteře, oste olýza C4– C5

žena, nar. 1980 	 1998 (18 let)	 radi oterapi e	 bez recidivy 
	 zduření v oblasti spánkové kosti vlevo  
	 s oste olýzo u pod rezistencí

muž, nar. 1962	 2001 (39 let)	 totální extirapce 	 bez recidivy 
	 izolovaná lymfadenopati e na krku 	 bez ozáření

muž, nar. 1984	 2002 (18 let) 	 radi oterapi e 	 bez recidivy 
	 zduření nad levo u temporální kostí 	  
	 a oste olýza pod tímto zduřením 	
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cho avelolární laváží, v níž převažovaly 
makrofágy. Nebylo však provedeno 
imunohistochemické vyšetření přítom­
nosti buněk exprimujících CD1a anti­
gen a protein S-100, bez nichž se ne­
může hodnotící vyjádřit k přítomnosti 
či nepřítomnosti plicní formy LCH.

Mladému muži jsme doporučili ne­
ko uřit a po 6 měsících by měl mít kont­
rolní HCRT a funkční vyšetření, pokud 
bude progrese, měla by být zahájena 
kortiko idní léčba, jak je u plicní formy 
histi ocytózy z Langerhanosvých buněk 
standardní, a při její neúčinnosti pak 
cytostatická léčba.

V případě paci enta nar. 1981 se první 
příznak objevil v 18. roce života (1999): 
bolest a rezistence v oblasti 8. žebra. 
Žebro bylo totálně resekováno a histo­
logicky byla stanovena di agnóza uni­
fokální LCH. Další ložisko nebylo v té 
době patrné. Po 5 letech, v roce 2004, 
přišel s bolestmi v oblasti temene, kde 
si nahmatal rezistenci. Na snímku kalvy 
měl ne ostré mapovité projasnění o ve­
likosti 3  ×  1 cm, odpovídající kostní 
formě nemoci. Následovala radi otera­
pi e, cílená na kostní ložisko. Poslední 
kontrola proběhla v dubnu roku 2007, 
mladý muž měl nejasný nález na MR 
zobrazení pravého kyčelního klo ubu –  
obraz patologického signálu při okraji 
hlavice femoru vpravo s malým výpot­
kem v klo ubu, PET negativní. Nemocný 
bude mít kontrolní zobrazení s cílem 
odhalit možno u recidivu LCH.

Stejně tak mladý muž nar. 1978 neměl 
v předchozím životě žádné vážné one­
mocnění, až v letech 2002/ 2003 (24 let) 
bylo nalezeno oste olytické postižení fe­
moru vlevo. V  lednu roku 2003  byla 
provedena v  nemocnici Na Bulovce 
exkochle ace a zpevnění hřebem. His­
tologi e ložiska stanovila di agnózu 
e ozinofilní granulom. Již asi od roku 
2002 si povšiml rezistencí (bulek) na 
hlavě. Největší byla v okcipitální kra­
jině a zvětšovala se. Způsobovala bo­
lest hlavy a  posléze i  poruchy zraku. 
Z chirurgicky odstraněných hmot opět 
histologicky vyšel e ozinofilní granulom 
(leden roku 2003). Rozsah kostního 
postižení: na snímku lebky oste oly­

tické ložisko okcipitálně o  průměru 
2 cm. V levé lopatě kyčelní bylo ložisko 
8 × 4 cm. Celotělová MIBI scintigrafi e: 
vyšší aktivita v oblasti pánve, další lo­
žisko v oblasti levé orbity, pokračující 
do os temporale.

Scintigrafi e skeletu: ložiska v kalvě, 
fronto-pari etálně a okcipitálně, další 
ložisko v kosti spánkové vpravo, velké 
ložisko v lopatě kosti kyčelní vlevo, dále 
ložiska v pravém femoru. Vyšší aktivita 
také v oblasti kolenního a talokrurál­
ního klo ubu vpravo.

CT kalvy a mozku: defekty v okcipi­
tální oblasti obo ustranně.

MR mozku: extraaxi ální expanzivní 
proces obo ustranně parasagitálně ok­
cipitálně, šířící se defektem kalvy epi­
durálně až do oblasti zadní jámy lební, 
bez inf iltrace dury. Suspektní další 
kostní ložiska frontopari etálně vpravo 
a pari etálně vlevo.

Vzhledem k mnohočetným kostním 
ložiskům, která však u tohoto nemoc­
ného měla již i mimokostní šíření, byl 
proveden sběr periferních kmenových 
buněk po předchozí stimulační chemo­
terapii (etoposid a cyklofosfamid). Pak 
následovaly 4  cykly chemoterapi e  –  
2- chlorde oxyadenosin 5 mg/ m2 i.v. in­
fuzně 1. až 5. den v měsíčních inter­
valech. Léčba byla ukončena v srpnu 
roku 2003.

Po ukončení léčby při kontrolním 
MR vyšetření bylo nalezeno jen velmi 
drobné reziduum měkkotkáňové ex­
panze. V  rozsahu původního defektu 
kalvy okcipitálně nyní jen pruh střed­
ního signálu v rozsahu diploe, bez zná­
mek sycení či expanzivních projevů, ma­
jící charakter původního infiltrátu nebo 
regresivních změn v místě původního 
infiltrátu, což nelze na MR odlišit.

Kontrolní MIBI skeletu: je patrná di­
fuzní kumulace aktivity v  páteři, ná­
znakem v  pánvi. Nejso u však patrná 
původní ložiska v  kalvě, zřetelná při 
prvním MIBI vyšetření. 

PET po léčbě: bez ložisek aktivity ne­
moci, PET vyšetření před léčbo u bohu­
žel nebylo provedeno.

Remise trvá (květen roku 2008). 
Stav nemoci u  tohoto paci enta před 

a  po léčbě dokumentuje obrazová 
dokumentace –  obr. 1– 4.

S primárně kožním projevem LCH 
přišel mladý muž narozený roku 1986. 
Tento muž žádné vážnější onemocnění 
dříve neprodělal. V roce 2004 (18 let) 
se objevilo nejasné kožní ložisko v ob­
lasti metakarpofalange álních klo ubů. 
Morfa byla excidována a histolog morfu 
popsal jako dermatofibrom s příměsí 
Langerhansových buněk. Elektronová 
mikroskopi e potvrdila Birbeckova gra­
nula, takže di agnóza z tohoto ložiska 
byla nakonec uzavřena jako kožní 
forma LCH. Následovalo vyšetření s cí­
lem potvrdit či vylo učit generalizaci ne­
moci (zobrazení skeletu, CT břicha). 
Místo původního kožního defektu bylo 
i s bezpečnostním lemem ozářeno dáv­
ko u 30 Gy.

V roce 2005 se objevily bolesti be­
derní páteře. RTG snímek neproká­
zal patologii, zato MR bederní páteře 
prokázala difuzní změny kostní dřeně, 
které jso u jednoznačně abnormálním 
nálezem. Pro podezření na nepozna­
no u kostní formu histi ocytózy provedli 
ortopedové cíleno u bi opsii kosti s od­
běrem materi álu na histologii. Histo­
logi e však byla nekonkluzivní, LCH ne­
byla potvrzena. PET byl před bi opsi í 
negativní. Vzhledem k mladému věku 
nemocného je pravděpodobné, že 
změny v oblasti páteře jso u následkem 
předchozí ataky kostní formy této ne­
moci a nekonkluzivnost histologického 
odběru lze mimo jiné vysvětlit tím, že se 
jednalo o staré ložisko již ve formě jiz­
vení, kdy převládá zánětlivá celulizace. 
Další sledování ukáže, zda opravdu šlo 
o jedno kožní ložisko, nebo zda časem 
vznikno u další nová kostní ložiska.

Muž nar. 1974 byl dříve bez vážněj­
ších nemocí, v roce 2006 se mu obje­
vila rezistence v oblasti dásní, na lingui­
nální straně – 7 velikosti asi 8 × 2 mm. 
Provedena resekce a zjištěna histi ocy­
tóza z Langerhansových buněk. Exstir­
pace byla provedena do zdravé tkáně, 
takže další léčba nebyla nutná. V roce 
2007  přichází s  nespecif ickými pro­
blémy. Jednak měl zduření a bolest pod 
sternomanubri álním sklo ubením. Scin­
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tigraficky zde byla aktivita a MR zob­
razení prokázalo patologický signál, 
stejně tak patologický signál byl z ně­
kolika dalších obratlů. Bi opsi e sterna 
a její histologické hodnocení nepřinesly 
objasnění, stejně jako HRCT plic nepři­
neslo nic patologického, po uze funkční 
testy prokázaly zvýšeno u bronchokon­
strikci. Předpokládáme, že v  tomto 

případě teprve další průběh nemoci 
ukáže, zda se jednalo o jednoložiskové 
postižení, či zda bude docházet k reci­
divám, nebo zda první dechové potíže 
signalizovaly riziko plicní formy LCH.

Primární postižení CNS v dospělosti 
je velmi výjimečné. Setkali jsme se s ním 
u mladého muže nar. 1972, který si po­
prvé v  létě v  roce 2005 všiml, že více 

močí, v listopadu roku 2007 byla inter­
nisty uzavřena di agnóza di abetes insi­
pidus. V době vzniku di abetes insipi­
dus se začaly objevovat také bolestivé 
morfy peri análně. Zpočátku byly mylně 
hodnoceny jako anální fisury. Z původ­
ních fisur však vyrostl květákový útvar 
o velikosti 4 cm, za ujímající celé anální 
okolí, hodnoceno jako akuminátní 

Obr. 1 a 2. MR mozku, T1 vážený obraz po aplikaci kontrastní látky, axi ální a sagitální projekce. Oste olýza kalvy s infil-
trací mening.

Obr. 3 a 4. MR mozku, T2 vážený obraz, axi ální projekce: oste olýza kalvy okcipitálně a úplné vymizení ložiska po léčbě na 
kontrolním vyšetření, druhý snímek je po odstranění vnitřní fixace.
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kondylomata (obr.  5). Excize z  této 
morfy byla provedena až po 2  letech 
jejich trvání, v březnu roku 2007 –  his­
ti ocytóza z Langerhansových buněk –  
a s to uto di agnózo u byl poslán k nám.

První CT mozku roku 2005  nepo­
psalo nic patologického. MR mozku 
(2006) však již prokázalo rozšíření 
stopky hypofýzy (obr. 6 a 7). S tímto 
nálezem byl sledován bez dalšího zá­
kroku. Eti ologi e inf iltrátu v  oblasti 
stopky hypofýzy nebyla jasná a bez po­
škození nemocného nebyla ověřitelná.

Na našem pracovišti jsme provedli 
vyšetření s cílem zjistit přesně rozsah 
nemoci –  vyjma popsaného nebyla jiná 
postižení prokázána. Mimo jiné bylo 
provedeno FDG- PET, které v  oblasti 
CNS nezachytilo aktivitu odpovída­
jící maligní tkáni, zatímco v oblasti pe­
ri anální bylo jasné solitární ložisko zvý­
šeného metabolizmu glukózy.

Paci ent dostal 4  cykly chemotera­
pi e 2- chlorde oxyadenosin, po níž se 
morfa v  anální krajině zmenšila na 
50 %. Proto po chemoterapii následo­
vala radi oterapi e na peri anální oblast 
v dávce 20 Gy. Při kontrolním vyšetření 
v květnu roku 2008 je peri anální kra­
jina bez patologického nálezu, mladý 
muž může opět vychutnávat radost 
z  jízdy na kole. Kontrolní MR vyšet­
ření zobrazilo již normální stopku hy­
pofýzy. Ta byla původně rozšířena na 
4,5 mm a nyní jso u její rozměry v me­
zích normy –  1,5 mm (obr. 8 a 9). Uve­
dené 4  cykly 2- chlorde oxyadenosinu 
vedly k  vymizení inf iltrátu v  oblasti 
stopky hypofýzy, ale sekrece antidi ure­
tického hormonu se ne obnovila. Po­
škození této oblasti je zřejmě nevratné.

Při zahájení léčby si nemocný stěžo­
val na viklavost zubů, stav byl stoma­
tologem hodnocen jako náhle vzniklá 
a výrazná paradentóza a nebyla ode­
brána žádná histologi e. Není jasné, 
zda to byla ko incidence nebo zda to 
byly projevy nemoci v oblasti čelisti, tak 
jak jso u popisovány v literatuře a jak je 
uvádíme v diskuzi.

Poslední paci ent, muž nar. 1963, byl 
bez vážnějšího onemocnění až do března 
roku 2008. Pro bronchitidu byl přeléčen 

antibi otiky a pro přetrvávající kašel ode­
slán na plicní oddělení, kde po snímku 
plic provedli následně HRCT a di agnos­
tikovali mikronodulární rozsev do 5 mm 
bilaterálně. Následně byla u tohoto ne­
mocného provedena broncho alve olární 
laváž. Z cytologického vyšetření získané 
tekutiny bylo konstatováno, že jso u pří­
tomny s  velko u převaho u makrofágy 
a  téměř všechny elementy jso u pro­
tein S- 100 pozitivní, CD1 pozitivní, což 
svědčí pro Langerhansovy buňky.

Tímto vyšetřením byla potvrzena 
di agnóza. Paci ent, kuřák, přestal po 
vysvětlení ko uřit a po několika měsících 
by měl mít kontrolní vyšetření, po němž 
se dle vývoje rozhodne, zda nemoc vy­
žaduje či nevyžaduje medikamentózní 
léčbu. V běhu jso u vyšetření, která by 
měla potvrdit či nepotvrdit so uběh s ji­
no u formo u této nemoci.

Paci enty u nás sledované s recidivu­
jící formo u LCH anebo s mimokostní 
formo u LCH shrnujeme v tab. 6.

Obr. 5. Infiltrace anální oblasti útvary, které připomínaly akumitnální kondylo-
mata, ale histologicky byla ověřena LCH. 
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Diskuze
Záměrem tohoto textu je jak popsat 
rozmanitost projevů LCH u paci entů 
sledovaných na našem pracovišti, 

tak přinést přehled publikovaných 
údajů o  projevech této nemoci. Lé­
čebné postupy jsme uvedli jinde  
[15].

Kostní projevy
Histi ocytóza z Langerhansových buněk 
v  dospělosti postihuje dominantně 
skelet, vytváří oste olytická ložiska po­

Obr. 6. Kulovité zbytnění, infiltrace stopky hypofýzy při Lan-
gerhansově histi ocytóze, se sycením kontrastní látko u. Řez 
v koronární rovině, T1 vážený MR obraz po aplikaci kon-
trastní látky.

Obr. 7. Kulovité zbytnění, infiltrace stopky hypofýzy při Lan-
gerhansově histi ocytóze, se sycením kontrastní látko u. Řez 
v  sagitální rovině, T1 vážený MR obraz po aplikaci kon-
trastní látky.

Obr. 8. Stejná rovina vyšetření jako na obr. 1, ústup zbyt-
nění stopky hypofýzy po léčbě Langerhansovy histi ocytózy, 
v MR obraze ad normam.

Obr. 9. Stejná rovina vyšetření jako na obr. 2, ústup zbyt-
nění stopky hypofýzy po léčbě Langerhansovy histi ocytózy, 
v MR obraze ad normam.
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Tab. 6. Pacienti s LCH diagnostikovanou v dospělosti, s recidivujícím průběhem či se závažnou extraoseální manifestací.

Pacient	 Rok, věk a forma 	 Další průběh (recidivy) nemoci	 Stav v roce 2008	  
	 první manifestace LCH			   a případné trvalé následky

muž, nar. 1964	 1991 (37 let)	 1993 	 1996 a dále 1997	 2001, 2002 
	 bolestivé osteolytické ložisko 	 další ložiska, 	 další kostní ložiska	 opakované relapsy nemoci, 
	 ve femoru, dále pak téměř 	 pánev femory,	 a HRTP plic nález	 2002 exitus letalit 
	 chronický průběh s četnými 	 mandibula, 	 kompatibilní 
	 kostními recidivami a v.s. 	 lopatky	 s plicní formou 
	 i plicním postižením 			 

muž, nar. 1972	 1993 (21 let)	 2003 	 2007	 2008 
	 bolestivá osteolýza femoru 	 osteolytická 	 dušnost, provedeno	 objednáno kontrolní 
	 a bolestivá osteolýza 	 ložiska v kalvě,	 HCRC, prokázány	 vyšetření, pokud nebude 
	 jednoho obratle	 žebrech a Th8,	 nodulární změny kom-	 regrese po ukončení 
		  následovala léčba 	 patibilní s plicní formou	 kouření, tak léčení 
		  leustatinem	 LCH, provedena laváže,  
			�   ale nekonkluzivní,  

v.s. plicní forma LCH 

muž, nar. 1981	 1999 (18 let)	 2004 (23 let)	 2007 (27 let) 	 2008 
	 bolestivé zduření nad 	 zduření na kalvě	 bolesti kyčelního 	 trvá kompletní remise,  
	 žebrem, osteolýza 	 okcipitálně s osteo-	 kloubu s patologickým 	 plánována kontrolní 
	 a infiltrace žebra 	� lýzou pod rezistencí 	 signálem na MR a nor-	 vyšetření 

3 × 1 cm, radio-	 málním RTG obrazem 
terapie 20 Gy	 a normálním PET vyše-  
	 třením; nejasný nález

muž, nar. 1978 	 2002/2003 (24 let) 			   2008 
	 bolest v oblasti osteolytického 			   trvá kompletní 
	 ložiska femoru, dále zduření 			   remise nemoci 
	 okcipitálně s osteolýzou pod  
	 zduřením scintigraficky  
	 vícečetná ložiska

		 

muž, nar. 1986	 2004 (18 let)	 2005		  2008 
	 nové kožní ložisko nad 	 bolesti páteře, nejasný MR nález, 	 trvá kompletní remise 
	 metakarpofalangeálními 	 biopsie obratle nepotvrdila recidivu 
	 klouby 	 v kosti

muž, nar. 1974	 2006 (32 let) 	 2007		  2008 
	 rezistence na lingvální straně 	 podezření na recidivy ve skeletu a v plicích; 	 trvá podezření na plicní 
	 dásní dolní čelisti 8 × 2 mm	 na MR suspektní nález, biopsie kosti recidivu 	 formu LCH, objednána 
		  nepotvrdila a v laváži nevyšetřeny makrofágy 	 kontrolní vyšetření 
		  exprimující protein S-100 a CD1 	

muž, nar. 1973	 2005 (32 let)			   2008 
	 v dospělosti vzniklý diabetes 			   kontrolní MR prokázalo 
	 insipidus, na MR infiltrace 			   vymizení infiltrace stopky 
	 stopky hypofýzy; morfy 			   hypofýzy, diabetes 
	 perianální krajiny, podobné 			   insipidus trvá, ale morfy 
	 akuminátním kondylomatům			   z anální krajiny vymizely 
	 2007 (34 let) histologický  
	 průkaz diagnózy z morfy  
	 v anální krajině		 

muž, nar. 1963	 2008 (45 let)	 pokud ukončení kouření nepovede	 2008 
	� dušnost, kašel, na HRCT 	 ke zlepšení, zahájení léčby	 začátek sledování 

obraz typický pro intersticiální  
plicní  proces cysty a nodularity,  
provedena laváž, v ní převaha  
makrofágů exprimujících protein  
S-100 a CD1 antigen = plicní  
forma LCH
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dobná oste olýze při mnohočetném 
myelomu. Nejčastěji je uváděno posti­
žení kalvy, následuje pak oste olytické 
postižení žeber. S menší frekvencí bývají 
postiženy další části skeletu [16– 18].

U některých paci entů jso u kostní lo­
žiska různého stáří, hojící se místa mají 
sklerotický lem. Ne všechna musí bolet. 
Zduření tkání přiléhajících ke kosti sig­
nalizuje, že choroba prorůstá do okolí 
a mnohdy zduření nad kostí upozorní 
na ložisko. Klasicko u metodo u prů­
kazu ložisek je RTG snímek [19].

Kostní ložiska často způsobují zvý­
šený kostní obrat, a proto jso u znázor­
nitelná metodo u scintigrafi e skeletu po­
mocí techneci umpyrofosfátu [20,21]. 
Novo u metodo u, která detekuje lo­
žiska LCH v kostech i jinde, je FDG- PET 
[22]. Tato metoda vypovídá o aktivitě 
či ne aktivitě ložiska a může pomoci při 
plánování radi oterapi e a  vyhodnoco­
vání léčebné odpovědi [23,24].

Velmi citlivo u metodo u zobrazení 
patologického děje v kosti je však mag­
netická rezonance (MR) [25,26], která 
je optimální pro plánování rozsahu ra­
di oterapi e [26].

Za zvláště riziková kostní ložiska jso u 
považovány kostní defekty v oblasti or­
bitální se supraorbitálními infiltráty, 
dále ložiska v kosti temporální. Uve­
dené postižení je spojené s vyšší prav­
děpodobností pozdějšího postižení 
CNS, hlavně cerebella [13]. 

V našem so uboru 17 nemocných se 
postižení kalvy (primární ložisko či místo 
recidivy) vyskytlo celkem u 7 (41 %) ne­
mocných. U 1 paci enta se objevilo lo­
žisko supraorbitálně několik měsíců 
před 1. manifestací poškození CNS. Po­
tvrdila se tedy v literatuře popisovaná 
zkušenost, že supraorbitální infiltrace 
často předchází pozdějšímu postižení 
CNS.

Z podskupiny nemocných s LCH di a­
gnostikovano u v dospělém věku byly pří­
tomny kostní projevy u 8 (62 %) nemoc­
ných ze 13, přičemž 6 ze 13 (46 %) mělo 
v době stanovení di agnózy přítomno 
jen 1  kostní ložisko a  2  ze 13  (15 %) 
měli v době stanovení di agnózy více­
četné kostní postižení. Kostní forma 

LCH vzniklá v dospělosti recidivovala 
u 3 (23 %) ze 13 nemocných.

Z podskupinky nemocných s  LCH 
di agnostikovano u v dětském věku byly 
pozdní kostní recidivy v dospělém věku 
di agnostikovány u 2 ze 4 (50 %).

Kožní projevy
Infiltrace kůže buňkami Langerhansovy 
histi ocytózy dominuje u  dospělých 
v oblasti medi ální roviny a často posti­
huje intertriginózní oblasti (peri anální 
krajinu, třísla, pupek, vulvu) [28– 34].

Kožní manifestace jso u u Langerhan­
sovy histi ocytózy velmi časté a moho u 
být vůbec prvními zachytitelnými pro­
jevy nemoci. Infiltrace kůže buňkami 
Langerhansovy histi ocytózy převládá 
v oblasti medi ální roviny a často posti­
huje intertriginózní oblasti (peri anální 
oblast, vulva, třísla, pupek). Typicko u 
morfo u je hnědorůžová papula o ve­
likosti 1– 5 mm, při tendenci ke splý­
vání –  zvláště v oblasti kůže kštice –  se 
objevuje i šupení. Popisovány jso u i ve­
zikuly a pustuly. Papulózní projevy jso u 
často hodnoceny jako nespecifické či 
ekzémové. Šupící plošky jso u zamě­
ňovány se seboro icko u dermatitido u, 
zvláště u kojenců a malých dětí při po­
stižení vlasaté části hlavy. Vezikulózní 
projevy moho u napodobovat varicelu 
i ekzematizovaný scabi es. U nejbenig­
nější formy choroby, Hashimoto- Pritz­
kerovy nemoci, se již krátce po narození 
objevují mnohočetné nebo solitární 
červenohnědé uzlíky. Kožní projevy se 
moho u sdružovat s kostním či visce­
rálním postižením, v případě závažněj­
šího průběhu splývají, exulcerují a stav 
se může komplikovat bakteri ální či my­
koticko u superinfekcí [35,36].

Kožní projevy se moho u sdružovat 
s kostním či viscerálním postižením, může 
však jít také o izolovano u morfu, která 
často spontánně regreduje [37– 40].

Mimo kůže vznikají někdy změny i na 
nehtech [41,42].

V našem so uboru jsme se s kožními 
projevy setkali celkem u  3  (18 %) ze 
17 nemocných. V prvním případě pa­
ci enta nar. 1976 trápilo svědění kůže 
peri análně, makroskopický nález při­

pomínal ekzém, ale histologicky byla 
prokázána infiltrace LCH. U  dalšího 
nemocného (nar. 1973) byla postižena 
taktéž kůže peri anální oblasti. Morfy 
LCH zde tvořily květákovité útvary 
typu kondyloma acuminatum (obr. 5). 
U  třetího nemocného, nar. 1986, se 
objevila morfa nad metakarpofalan­
ge álním sklo ubením.

V 1. případně vymizela inf iltrace 
a normalizoval se obraz kůže peri anální 
krajiny po léčbě 2- chlorde oxyadenosi­
nem, u 2. nemocného květákové útvary 
se sice při léčbě 2- chloradenosinem 
zmenšily, ale pro definitivní vymizení 
byla nutná radi oterapi e (20 Gy). Třetí 
muž byl léčen po uze lokální radi otera­
pi í. U všech 3 nemocných kožní formy 
po léčbě vymizely.

Plicní projevy
Respirační cesty jso u postiženy častěji 
u dospělých než u dětí, 60– 100 % pa­
ci entů s plicní formo u jso u kuřáci. In­
cidence plicního postižení mezi všemi 
paci enty s LCH se udává kolem 20 %. 
Paci enti přicházejí s  anamnestickým 
údajem dušnosti, ale i bolestmi na hrud­
níku, neproduktivním kašlem, někdy 
udávají teploty a úbytek hmotnosti.

Infiltrace vyvolává restrikční změny, 
které předcházejí RTG změnám. Ra­
di ografický nález je tvořen cystami a in­
terstici álními nodulárními opacitami, 
obvykle blíže k hilům. Optimálním pro­
středkem pro di agnostiku plicní formy 
histi ocytózy je HRCT, s jehož pomocí 
je možno rozpoznat tenkostěnné cysty, 
mikronoduly, opacity a zesílení inter­
stici álních prostorů. Cysty jso u více 
koncentrované v  horních lalocích, 
méně jich je ve středních a  vynechá­
vají kostodi afragmatický úhel. Mikro­
noduly mili ární velikosti 0,5– 4,0 mm, 
s typicko u distribucí, umožní dle někte­
rých a utorů rozlišit pulmonální formu 
LCH od jiných nodulárních chorob. 
Zesílení interstici a je při HRCT vyšet­
ření zřetelné hlavně bazálně [43,44]. 
Na obr. 10 je normální obraz plic při 
HRCT zobrazení a na obr. 11– 13 je zob­
razen interstici ální plicní proces u pa­
ci enta s původně kostní formo u LCH.
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Prasknutí cyst a  jejich komunikace 
s ple urální dutino u způsobí spontánní 
pne umotorax [45,46]. Postižení plic 
histocytózo u často komplikuje naseda­
jící oportunní infekce. Odlišit ji může 
být problém, neboť teplota a váhový 
úbytek moho u být jak prvními pro­
jevy plicní histi ocytózy, tak moho u mít 
i jiné (infekční) příčiny [48– 58].

V diferenci ální di agnostice pomůže 
buď broncho alve olární laváž, nebo to­
rakoskopi e s excizí materi álu na histo­
logické vyšetření.

Broncho alve olární laváž je přínosná 
jedině v tom případě, že se provedo u 
odpovídající imunohistochemické vy­
šetřovací metody, samotná broncho­
skopi e s  bi opsi í bronchi ální sliznice 
je pro průkaz LCH zcela nepřínosná. 
Langerhansovy buňky lze identifikovat 
flowcytometricky anebo v  sedimentu 
z  laváže imunohistochemicky průka­
zem makrofágů s  pozitivito u znaku 
CD1a proteinu S- 100 [59,60].

Udává se, že v případě plicní formy 
histi ocytózy bývá v laváži více než 5 % 
CD1a+ buněk, zatímco u zdravých pa­

ci entů je počet CD1a+ menší než 1 %. 
Dále bývá zvýšen počet buněk v aspiro­
vané tekutině nad 106/ ml, s prevalencí 
alve olárních makrofágů. Makrofá­
gová alve olitis je totiž přítomna u ku­
řáků s LCH a chybí u vzácných případů 
plicní LCH nekuřáků [60].

Dle nálezů z konce 90. let minulého 
století se plicní Langerhansova his­
ti ocytóza dospělých liší od ostatních 
forem tím, že proliferující histi ocyty 
jso u polyklonální, zatímco u ostatních 
forem jso u histi ocyty spíše monoklo­
nální. Plicní forma Langerhansovy his­

Ob. 10. Normální CT nález plicního parenchymu. Obr. 11. Difuzní zvýšení opacity plicního parenchymu 
a plicní cysty, ojediněle plicní nodularity.

Obr. 12. Změny plicního parenchymu stejné jako na 
obr. 12, řez v oblasti bifurkace trachey.

Obr. 13. Plicní cysta dorzálně.
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ti ocytózy se považuje za re aktivní pro­
ces na ko uření či jiné stimuly. U  této 
formy bylo také potvrzeno, že v přípa­
dech paci entů se silno u vůlí, kteří do­
kázali přestat ko uřit, dle RTG nálezů 
došlo k spontánní regresi nemoci. Plicní 
forma se považuje za relativně příz­
nivo u, pokud jde o izolovano u formu 
u kuřáka. Pokud však jde o plicní formu 
navazující na generalizované postižení 
skeletu a dalších orgánů nemocí, je prů­
běh relativně nepříznivý [61– 63]. V plic­
ním parenchymu však může vznikno ut 
i Erheimova- Chesterova choroba [64].

Pro sledování vývoje plicní formy LCH 
se po užívají jak funkční testy, tak HRCT 
[64]. V našem so uboru nemocných byl 
nalezen u 3 (18 %) ze 17 paci entů HRCT 
obraz modularit a  cyst, odpovídající 
plicní formě LCH. Po uze v 1 případně 
však bylo provedeno vyšetření teku­
tiny získané broncho alve olární laváží, 
které potvrdilo tuto di agnózu na zá­
kladně průkazu makrofágů, exprimují­
cích znak CD1 a protein S-100. Bylo to 
u paci enta nar. 1963. Druhý, dle HRCT 
velmi suspektní případ je paci ent nar. 
1972, není však potvrzena imunohis­
tochemicky, v broncho alve olární laváži 
byly sice přítomny dominantně mak­
rofágy, ale nebylo provedeno vyšet­
ření proteinu S‑100 a CD1 antigenu. 
Třetí případ, kdy jsme plicní formu 
také předpokládali, byl paci ent nar. 
1964  s  opakovaně recidivující kostní 
formo u, u něhož se posléze přidružila 
dušnost a  nález nodularit na HRCT 
plic, tento paci ent v roce 2002 zemřel 
a nebyl pitván.

Proto je důležité, aby se u všech pa­
ci entů s nejasným interstici álním plic­
ním procesem vyšetřovaly v buňkách 
získaných broncho alve olární laváží 
vždy také imunohistochemické znaky 
LCH.

Postižení endokrinního systému
Di abetes insipidus je typickým proje­
vem dětské formy LCH, výjimečně může 
vznikno ut i v dospělosti, v literatuře se 
popisuje při multifokálním kostním 
poškození. Zvláště v dětském věku však 
nepostihuje po uze sekreci adi uretinu, 

ale občas vzniká v důsledku nemoci de­
ficit i ostatních hormonů, včetně po­
škození tvorby somatotropinu [65,66]. 
V našem so uboru byl di abetes insipi­
dus přítomen u 3 (75 %) ze 4 nemoc­
ných s di agnózo u zjištěno u v dětském 
věku. U paci entů s di agnózo u této ne­
moci v dětském věku je nutné vždy pát­
rat po deficitu ostatních hypofyzárních 
hormonů. U 1 z těchto 4 nemocných 
byl právě hypopitu arizmus důvodem 
k neúspěchu in vitro fertilizace. I když 
pohlavní hormony a  TSH byly ade­
kvátně substituovány, tak zřejmě nedo­
statek somatotropinu, který nebyl sub­
stituován, způsobil neúspěch.

Ale také u dospělých může být nově 
vzniklý di abetes insipidus prvním pro­
jevem této nemoci [67,68]. U 1 (8 %) 
nemocného ze 13 s LCH di agnostiko­
vano u v dospělém věku byl první znám­
ko u nemoci právě di abetes insipidus. 
Tento paci ent měl zřetelno u infiltraci 
a rozšíření stopky hypofýzy (obr. 6– 9). 
Tyto případy uvádí literatura formo u 
popisů případů [69– 73]. Bi opsi e z  in­
f iltrátu v  hypofýze by byla spojena 
s  komplikacemi. Di agnóza LCH byla 
u tohoto muže stanovena histologic­
kým vyšetřením kožních morf v  ob­
lasti anální krajiny. Zajímavé je, že 
tento muž s di agnózo u LCH vzniklo u 
v  dospělosti neměl kostní postižení. 
Velmi příznivé je, že po léčbě le usta­
tinem se šíře stopky hypofýzy upra­
vila na normu, což signalizuje, že in­
filtrace v  CNS příznivě re agovala na 
léčbu le ustatinem, i když di abetes insi­
pidus stále trvá. V literatuře je popsán 
případ, kdy di abetes insipidus vymi­
zel po léčbě le ustatinem [74]. V našem 
případě se tak nestalo a můžeme spe­
kulovat, že je to způsobeno zahájením 
léčby až po 2 letech trvání di abetes in­
sipidus, kdy se poškození hypotalamic­
kých struktur stalo nevratným.

Mozek 
Velmi vzácno u manifestací LCH v do­
spělosti je postižení CNS. Podezření 
na tuto formu je nutno mít u všech ne­
mocných s LCH, u nichž se objeví jaké­
koliv ne urologické příznaky. Infiltráty 

lze znázornit pomocí MR a CT s apli­
kací kontrastní látky. Expanzivní ložiska 
jso u prokazatelná těmito metodami 
u 50 % paci entů s porucho u funkce hy­
pofýzy. Disperzní infiltraci prokáže je­
dině a utopsi e. Není jasné, proč Lan­
gerhansovy buňky mají takovo u afinitu 
k hypotalamu a jeho stopce.

Poškození CNS však může být jak pře­
chodné [75], tak, velmi vzácně, i trvalé 
[76]. Vzhledem k nemožnosti zko umat 
průběh těchto komplikací opakova­
nými bi opsi emi musí poznání vychá­
zet ze zobrazovacích metod, nemno­
hých výsledků bi opsi í a a utoptických 
studi í a případně analýz cerebrospinál­
ního moku [77,78]. Dle posledních in­
formací je možné diferencovat 3 typy 
postižení:

ohraničené granulomy v oblasti moz­
kové pojivové tkáně, zřetelné na MR 
zobrazení, odpovídající tumorózním 
ložiskům v  meningách nebo v  cho­
ri o ide álním plexu; jejich histologi e 
odpovídá Langerhansovým granulo­
mům v pojivové tkáni
granulomy v oblasti pojivové mozkové 
tkáně s částečno u infiltrací šedé hmoty 
mozkové jak patologickými (CD1a+), 
tak i  re aktivními histi ocyty; tyto infil­
tráty byly provázené výrazno u T- buněč­
no u infiltrací a ne urodegenerací, ztrá­
to u ne uronů, axonů a gli ózo u
ne urodegenerativní ložiska postrá­
dající CD1a+ buňky, nejčastěji posti­
hující cerebellum, nucle us dentatus, 
cerebellární bílo u hmotu a mozkový 
kmen, s výrazno u zánětlivo u infiltrací, 
obsahující CD8 lymfocyty. Tento pro- 
ces vede k degeneraci a gli óze nervové 
tkáně. Ne urodegenerativní proces se 
objevuje na základě T- buněčného zá- 
nětlivého procesu. Je provázen de­
strukcí ne uronů a axonů se sekundární 
demyelinizací, připomínající para­
ne oplasticko u encefalitidu. Tento typ 
postižení se objevuje až za dlo uho u 
dobu od stanovení di agnózy, je pro­
gredující a nevratný. Projevuje se hyo­
reflexi í, ataxi í, závratěmi, dysartri í, 
nystagmem, tremorem, diplo opi í, psy­
chomotoricko u retardací a ne uropsy­
chologickými defekty [78– 84].

•

•

•
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V našem so uboru 17  nemocných 
se ne urologické poškození vyskytlo 
u 2 (12 %) osob.

V jednom případě (paci ent nar. 
1975) byla v anamnéze ataka ne urolo­
gických potíží typu ataxi e netypických 
pro mladého muže. Tyto potíže výrazně 
usto upily, byť ne zcela ad integrum. 
Kontrolní CT mozku bylo dle lékař­
ských zpráv negativní, nicméně vzhle­
dem k  obtížnosti interpretací změn 
na CT při ne urodegenerativních změ­
nách v důsledku LCH se domníváme, 
že pravděpodobně šlo o nerozpozna­
no u mozkovo u ataku LCH, podobně 
jak popisuje Imashuku [85]. 

V případě muže nar. 1976  je evi­
dentní, jak původně dětská forma LCH 
přešla v dospělosti do závažného chro­
nického onemocnění. Zpočátku jsme 
se domnívali, že recidivy budo u ome­
zené po uze na skelet. Výjimečné bylo, 
že mnohočetné kostní recidivy byly 
prokázány vždy po uze v oblasti kalvy. 
Po poslední recidivě v oblasti oka (rok 
2001) následovalo za několik měsíců 
těžké zhoršení stavu s diplopi í, skan­
dovano u řečí a  příznaky z  postižení 
cerebela a progresivním zhoršováním 
funkce CNS tak, že nemocný nebyl 
schopen samostatné chůze, ne ovládal 
svěrače a komunikace byla velmi ome­
zená. Tento nemocný zemřel v dubnu 
roku 2008. MR obraz i další průběh 
odpovídal ne urodegenerativnímu po­
škození CNS, pro nějž v době stanovení 
di agnózy neexistovala žádná účinná 
léčba [85].

Lymfadenopati e
Histi ocytóza obvykle nedělá výrazno u 
lymfadenopatii, pokud ano, jde spíše 
o  ložiskové než generalizované posti­
žení [86]. V našem případně jsme se 
setkali s  jedním případem izolované 
lymfadenopati e.

Uši
Poruchy sluchu moho u nastat jak po­
stižením zevního sluchového kanálu, 
tak porucho u středního či vnitřního 
ucha propagací choroby z processus 
masto ide us. Infiltrace je nebolestivá 

a postupně vede k hluchotě. Časté jso u 
sekundární infekce, které jso u příčino u 
záměny za chronicko u otitidu [87,88]. 
S tímto postižením jsme se nesetkali.

Oči
Intraokulární postižení je vzácné, za­
tímco infiltrace orbitálního prostoru 
je relativně častá. Dětští lékaři se s ní 
setkávají u 20– 30 % nemocných Lan­
gerhansovo u histi ocytózo u. Projevuje 
se ptózo u víčka, edémem papily a po­
rucho u funkce VII. nervu. Někdy může 
být poškozen optický nerv, což si někdy 
kromě systémové léčby vynutí i akutní 
léčbu nitroložiskovo u aplikací kor­
tikostero idů a  radi oterapii [89– 92]. 
U dospělých jsme se s těmito projevy 
nesetkali.

Játra a slezina
Játra i  slezina moho u být to uto cho­
robo u postiženy, což se projeví jejich 
zvětšením. Velmi silná infiltrace jater 
pak může vyvolat příznaky jaterního 
selhání (pokles albuminu, snížení ak­
tivity ko agulačních faktorů, žlo utenku 
bez výrazného zvýšení jaterních en­
zymů). V  chronických formách může 
vznikno ut periportální f ibrotizace 
s  příznaky shodnými se sklerotizující 
cholango itido u a  obstrukční bili ární 
žlo utenko u, ktero u je nutno na zá­
kladně bi opsi e odlišit od primární skle­
rotizující cholangitidy a adekvátně léčit  
[93– 99].

V našem případně jsme na postižení 
jater bez histologického průkazu usu­
zovali u muže nar. 1976, u něhož v roce 
2001  prudce vzesto upily jaterní en­
zymy, aniž by se našlo jiné vysvětlení 
než infiltrace jater LCH, proto byl tento 
paci ent léčen le ustatinem, po němž se 
hodnoty jaterních enzymů upravily.

Dutina ústní a trávicí trakt
Počínající infiltrace se v této oblasti pro­
jevuje zduřením dásní a sliznice patra. 
Může dojít k postižení kostí a uvolňo­
vání zubů či hypertrofii dásní [100]. 
Progrese infiltrátů pak vytváří ulcerace 
v ústech [101,102]. U dětí je di agnos­
ticky významná předčasná 2. dentice.

V našem so uboru je jeden nemocný 
(nar. 1974), u  něhož byla di agnosti­
kována infiltrace lingu ální části dásně 
a kompletně excidována. U dalšího pa­
ci enta (nar. 1973) jsme na tuto formu 
měli podezření. Ve stejném roce, kdy 
byly zjištěny hypotalamické a  kožní 
změny peri análně, docházelo k  uvol­
ňování zubů, které bylo stomatology 
popsáno jako velmi rychle nasto upivší 
těžká paradentóza. Vzhledem k  ča­
sové ko incidenci se nabízí i  příčinná 
so uvislost, byť nebyla stomatology po­
tvrzena. Žádný vzorek z  dutiny ústní 
však nebyl k histologickému vyšetření 
odeslán. Pokud stomatolog nevěděl 
o formě LCH, postihující dásně a če­
list, vedo ucí k uvolňování zubů, tak ji 
nemohl ani di agnostikovat. Potvrdit či 
nepotvrdit by ji mohla jedině histolo­
gi e z postižených dásní a panorama­
tický snímek čelisti (obr. 14).

Sliznice střevního traktu je postižena 
jen zřídka. Prvními příznaky je celkové 
neprospívání, hubnutí. Klasické pro­
jevy malabsorpce se objevují až při roz­
sáhlejším postižení trávicího traktu. 
Anální kanál a peri anální oblast jso u 
infiltrovány často, a tvoří tak so učást 
kožního postižení [102– 105].

Sledování nemocných
Zatím nemáme v praxi dostupný žádný 
laboratorní parametr, takže nezbývá 
nic jiného než po užívat odpovídající 
zobrazovací metody a  klinická vyšet­
ření. Zatím se popsané po užití sérové 

Obr. 14. Histiocytóza z Langerhanso-
vých buněk v oblasti dásní. Retrakce 
dásní a obraz zánětu dělá zdánlivě ob-
raz paradontitis marginalis a jedině 
histologické vyšetření odhalí pravou 
podstavu procesu a umožní odpovída-
jící léčbu.
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hladiny proteinu S-100 nedostalo do 
rutinní praxe [106].

Závěr
Histi ocytóza z Langerhansových buněk 
je nemoc výjimečná svojí nízko u inci­
dencí, ale také mnoha podobami, kte­
rých tato nemoc může nabývat. V textu 
jso u uvedeny ty formy, s nimiž jsme se 
na našem pracovišti setkali za 18 let. 
V diskuzi jsme podali přehled manifes­
tací u dospělých, jak je uvádí literatura, 
a srovnali je s našim pozorováním.

U dospělých by každé nové oste oly­
tické ložisko mělo být podrobeno his­
tologickému odběru, stejně tak jako 
každé patologické morfy, protože bez 
mikroskopického a  imunohistoche­
mického vyšetření nelze tuto nemoc 
rozpoznat. Pokud v dospělosti vznikne 
di abetes insipidus, je nutno mimo jiné 
hledat eti ologii v LCH, stejně tak u in­
terstici ální plicního procesu je nutno 
myslet na plicní formu LCH a prová­
dět imunohistochemická vyšetření, bez 
nichž není možné tuto plicní formu 
LCH di agnostikovat.

Tato práce vznikla a byla podporována 
v rámci projektu MŠMT: LC 06027 a VZ 
0021622434. 
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