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Souhrn: Plicni forma histiocytézy z Langerhansovych bunék (Langerhans cell histiocytosis - LCH) se manifestuje dusnosti a kaslem bez vy-
razné expektorace, nékdy je prvnim p¥iznakem spontdnni pneumotorax. Nemoc je zplsobena vznikem ¢etnych granulom( v termindlnich
bronchiolech, viditelnych na CT s vysokym rozlienim (HRCT) jako noduly. V pribéhu dal3iho vyvoje tyto noduly prechazeji pres kavito-
vané noduly do silnosténnych a posléze tenkosténnych cyst. LCH miZe izolované postihovat plice, nebo muZe soucasné postihovat vice
orgdnt. Plicni forma LCH maZe kontinualné progredovat, anebo spontanné ustoupit. Lécba je indikovana v p¥ipadech, kdy je postizen{
plic soucasti multisystémového postizeni nemocného nebo kdyzZ je jasnd progrese plicniho nalezu. Standardnim vy3etfenim pro dokumen-
taci progrese nemoci je vy3etieni plic pomoci HRCT. Znamkou progrese je zvySovani poc¢tu nodularit. Po¢et nodularit je v3ak velmi obtizné
hodnotitelny. Proméfovani radioaktivity jednotlivych drobnych plicnich loZisek (nodularit) metodou PET neni pro vysoky pocet a malé
rozméry nodularit mozné. Na nasem pracovisti registrujeme 23 pacientl s LCH, plicni forma byla diagnostikovdna u 7 z nich. U 6 pacientd
bylo provedeno celkem 19 vy3etfeni PET a PET-CT. P¥i PET-CT vy3etfeni byla pouZita metoda méfeni maximalni akumulace fluorodeoxy-
glukézy v definovaném sférickém objemu pravé plice - SUV__ Pulmo. Aby bylo mozné srovnavat jednotliva vySetieni v ase na stejném i na
rznych pfistrojich, byl pro vyhodnocovani plicni aktivity zvolen pomér (index) maximalni akumulace fluorodeoxyglukdzy v definovaném
sférickém objemu pravé plice (SUV__ Pulmo) ku maximdlni akumulaci v definovaném sférickém objemu jaterni tkané (SUV__ Hepar).
U 6 pacientd s plicni formou LCH jsme hodnotili index SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar v priibéhu vyvoje nemoci. Hodnotu indexu jsme po-
rovnavali s ostatnimi parametry charakterizujicimi aktivitu nemoci (s HRCT plic, s funkénim plicnim vy3Settenim a s klinickym nélezem).
Index SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar velmi dobte koreloval s ostatnimi parametry aktivity nemoci. Klasické hodnoceni PET-CT vy3etFent Ize
pouZit pro detekci loZisek LCH v kostech, uzlinach a v dal3ich tkdnich, ale ne pro disperzni postiZeni plicniho parenchymu. Velmi slibnou
metodou se jevi méfeni akumulace fluorodeoxyglukdzy v definovaném sférickém objemu pravé plice a vyjddieni této aktivity jako pomér
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar. Dle nadich prvnich zkusenostf vysledky této metody dobfte koreluji s dal$imi parametry, které charakterizujf
aktivitu plicni formy LCH. Jde v3ak o pilotni studii, kterd vyZzaduje dal3iho ovérent.

Kli¢ova slova: histiocytéza z Langerhansovych bunék - pneumotorax - emfyzém - PET-CT

Uvod

Plicni forma histiocytézy z Langerhan-
sovych bunék (LCH) je vzacné one-
mocnéni. Ptiznaky plicni formy LCH
jsou netypické, kasel, mirné bolesti
na hrudniku, p¥ipadné dusnost a poz-
déji pneumotorax. Nemoc vznika ve
formé drobnych nodularit v plicnim
parenchymu, které pomalu prechdzeji
v kavitované nodularity a posléze sil-
nosténné a slabosténné cysty. Jejich
prasknuti mdZe zpdsobit pneumoto-
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rax. V nékterych pt¥ipadech maze byt
pneumotorax (vznikly u mladého ¢lo-
véka) prvnim symptomem této ne-
moci. Uvedené zmény struktury plicnf
tkdné nékdy provézi i fibrotizace.

Uvedené plicni zmény p#i LCH by-
vaji mylné interpretovany jako plicnf
emfyzém. Diferencidlné diagnostické
znaky emfyzému a plicni formy LCH,
viditelné na CT s vysokym rozlisenim
(high resolution CT - HRCT), rozva-
dime v diskuzi.

Diagnostikovat Ize tuto nemoc his-
tologickym vySetienim plicni tkané
odebrané z mista, kde jsou pritomny
mikronodularity. Alternativou je bron-
choalveoldrn( lavaz, ale vySetteni pfi-
tomnosti CD1a pozitivnich element
(Langerhansovych bunék) ve vzorku
bronchoalveolarni tekutiny v8ak nenf
dostupné viem pracovistim, kterd dé-
laji bronchoalveolarnf lavaze.

LCH muZe byt omezend pouze na
plicni parenchym, coz miva obvykle
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Pulmonary Langerhans cell histiocytosis - evaluation of the disease activity and treatment response using PET-CT
(SUV,__ Pulmo/SUV__ Heparindex). Description of own experience and literature review

Summary: Pulmonary Langerhans cell histiocytosis (LCH) manifests with dyspnoea and a cough with no significant expectoration, with
spontaneous pneumothorax being the first symptom in some patients. The disease is caused by multiple granulomas in terminal bron-
chioles, visible on high resolution CT (HRCT) as nodules. During the further course of the disease, these nodules progress through cavi-
tating nodules into thick-walled and, subsequently, thin-walled cysts. LCH may affect the lungs only or multiple organs simultaneously.
Pulmonary LCH may continually progress or remit spontaneously. Treatment is indicated in patients in whom pulmonary involvement is
associated with multi-system involvement or when a progression of the pulmonary lesions has been confirmed. To document the disease
progression, examination of the lungs using HRCT is routinely applied. Increasing number of nodules suggests disease progression. How-
ever, determining the number of nodules is extremely difficult. Measuring radioactivity of the individual small pulmonary loci (nodules)
using PET is not possible due to the high number and small size of the nodules. Our centre has a register of 23 patients with LCH; the pul-
monary form had been diagnosed in 7 patients. A total of 19 PET and PET-CT examinations were performed in 6 of these patients. PET-CT
was performed using the technique of maximum fluorodeoxyglucose accumulation in a defined volume of the right lung - SUV__ Pulmo.
In order to compare the results of examinations performed using the same and different machines over time as well as in order to evaluate
pulmonary activity, the maximum fluorodeoxyglucose accumulation in a defined volume of the right lung (SUV__ Pulmo) to maximum
fluorodeoxyglucose accumulation in a defined volume of the liver tissue (SUV__ Hepar) ratio (index) was used. The disease progression
was evaluated using the SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar index in the six patients with pulmonary LCH. The index value was compared to
other parameters characterising the disease activity (HRCT of the lungs, examination of pulmonary function and clinical picture). The
SUV__ Pulmo/SUV__ Heparindex correlated closely with other disease activity parameters. The traditional PET-CT examination is useful
in detecting the LCH loci in the bone, nodes and other tissue but not in the presence of diffuse involvement of pulmonary parenchyma.
Measuring the maximum fluorodeoxyglucose accumulation in a defined volume of the right lung and expressing this activity as the
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar index appears to be a promising approach. Our initial experience suggests that the results obtained using
this method correlate well with other parameters that characterise activity of pulmonary LCH. However, this is a pilot study and further

verification is required.

Key words: Langerhans cell histiocytosis - pneumothorax - emphysema - PET-CT

lepsi prognézu nez plicni forma LCH
provdzena postizenim daldich organd
(mozku, kosti, kiize, lymfatickych uzlin).
Po stanoveni diagnézy ,,plicni forma
LCH® stoji lékat pred otdzkou: Je tato
nemoc stdle aktivni a mam ji lécit?
Nebo mdm pred sebou jiz dlsledky
dtive aktivni LCH a viditelné zmény
v plicich odpovidajici kone¢né formé
dFive aktivni, dnes neaktivni nemoci?
Odpovédi na tyto otdzky se hledaji
velmi obtizné. U pacientl s LCH do-
chazi totiz ¢asto ke spontannim remi-
sim nemoci. Proto samotné stanovenf{
diagnézy nenf soucasné indikaci k za-
hdjeni |é¢by, terapie je indikovana az p¥i
priikazu progresivniho vyvoje nemoci.
ZvySovani ¢etnosti nodularit na kon-
trolnich HRCT plic signalizuje progresi.
Jenze kvantifikace nodull je obtizna.
Zvétsovani stdvajicich cyst je dobéhem
drive aktivniho procesu, a proto tyto
zmény nelze hodnotit jako progresi,
byt jsou dob¥e na HRCT ztetelné.
Dal$im zdchytnym bodem pro roz-
hodovénf( o aktivité, a tedy o indikaci
lé¢by, je funkénf plicnf vySetfeni. Jenze
to je velmi hruby ukazatel a nemusf
rozlisit, zda jde o dtsledek dobéhu end

stage zmén v parenchymu ¢i soudasné
aktivity nemoci.

HRCT a funkéni plicni vySetfeni viak
jsou stéle jedinymi standardné pouzi-
vanymi metodami pro hodnocenf akti-
vity a rozhodovani o 1é¢bé.

PET-CT je metodou velmi p¥nosnou
pro hodnocenf aktivity kostnich ¢i ji-
nych infiltratl LCH. Low dose CT zob-
razi osteolytické loZiska a PET aktivitu
LCH v téchto loZiscich. Pro loZiskové
formy LCH je PET-CT dnes standardné
doporucovanou metodou pro hod-
noceni aktivity nemoc. U plicni formy
LCH jsou v3sak plice postizeny velkym
poctem noduld o velikosti nékolika mi-
limetrd, které nelze sou¢asnym PET-CT
vySetfenim detekovat jako jednotliva
drobnd loziska, takze nelze pouzit kla-
sického promérovani aktivity, jak jsme
zvykli z popisti PET-CT. Dle ptehledu
véech publikaci o LCH v databazi Med-
line bylo asi 20 praci vénovano pfi-
nosu PET-CT hodnoceni aktivity LCH
a pouze jedna z téchto praci popisuje
vyuZiti PET-CT zobrazeni pro hodno-
cenf aktivity plicni formy LCH.

Na Oddéleni nuklearni mediciny
Masarykova onkologického tstavu vy-

vinuli novou metodu hodnocenf akti-
vity plicni formy LCH s pomoci PET-CT
vySetieni, jejiz pfinos nynf testujeme.
Cilem nasledujictho textu je:
popsat tuto novou metodu pro hod-
noceni aktivity plicni formy LCH,
zhodnotit korelaci této metody hod-
nocenf plicni aktivity LCH s klinic-
kym priibéhem nemoci,
popsat prabéh plicni formy LCH
u nasich pacientd,
podat prehled soucasnych znalostf
o plicni formé LCH,
ptispét obrazovou dokumentacf
k ¢asnéjsi diagnostice této nemoci.

Plicni formé LCH bylo v ¢eské a sloven-
ské literature vénovdno jiz hodné publi-
kaci [1-7]. Ale v ¢eské a slovenské litera-
tufe [9-31] jsou popsany i daldi projevy
této nemoci a Ize z nich stdle Cerpat
pouceni o0 mnohotvarnosti této nemoci.

Pacienti a forma

hodnoceni aktivy LCH
Charakteristika souboru pacientd
Na naSem pracovi$ti madme evidovano
celkem 23 pacientd s LCH, plicni po-
stizen{ touto nemoci jsme prokazali
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Dalsi pribéh (recidivy) nemoci

1993 - dalsi loZiska,
péneyv, femury, mandi-

bula, lopatky

2003 - osteolytickd lo-
ziska v kalvé, zebrech
aTh,, nésledovala lécba
kladribinem

1996 a déle 1997 - dalsi
kostni lozZiska a na HRCT
plic nélez kompatibiln{

s plicni formou

2007 - dusnost, na
HRCT noduldrni zmény
kompatibilni's plicnf for-
mou LCH, stop koufen(

Stav v roce 2010 a pfi-
padné trvalé nasledky

2001, 2002 - opakované
relapsy nemoci, 2002 -
exitus letalis

2010 - trvaji mikrocy-
stické formace plic bez
nodularit jako end stage
forma nemoci

fyzy a zahajena lécba kladribinem

2009 - lé¢ba kladribinem

lécba kladribinem, jen 2 mési¢ni remise, probéhla
lécba CHOEP a planovéna je vysokodavkovana che-

moterapie BEAM

jeni lécby

Tab. 1. Priibéh nemoci u 7 pacientt s plicni formou LCH.
Pacient Rok, vék a forma prvni
acten manifestace LCH
1991 (37 let) - loZisko ve femuru,
1. muz, déle pak témé¥ chronicky pri-
nar. 1964  béh s ¢etnymi kostnimi recidivami
a plicnim postizenim
2. muz, 1993 (21 let) - osteolyza femuru
nar. 1972  aobratle
. 2007 (44 let) - diabetes insipidus,
3. muz, . At
otitis externa, 2009 - prokazana
nar. 1963 L,
plicni forma LCH
“ 2009 - opakované pneumotoraxy
4. muz, . - o
nar 1969 S histologickym priikazem LCH
' plic, dale kozni loziska LCH
2006 - dusnost, povazovadna za
5 mus emfyzém, $lo v3ak o plicni formu
nér 19,63 LCH, 2007 - vypadaly zuby a oti-
’ tis media, 2009 - destrukce mas-
toidea LCH
2008 - B symptomy, ka3el,
6. muz, 2009 leden - lymfadenopatie,
nar. 1976  plicni nodularity, periandlnf infil-
trace (svédénf)
7 mus 2008 (45 let) - dusnost, kasel,
nar. 1963 HRCT - EJvllcnl forma LCH, potvr-
zeno lavédzZi

2010 - prokéazéna progrese infiltratu ve stopce hypo-

2009 - lé¢ba kladribinem - dle kontrolniho CT plic
trvaji cystoidni formace, nejsou nové nodularity

pokud ukonceni koufeni nepovede ke zlep3enti, zaha-

2010 bfezen - zahdjena
lécba kladribinem

2010 - dle HRCT a PET
remise nemoci

2010 - dle PET-CT bez
recidivy ¢i progrese, kom-
plikaci je v8ak spontannf
pneumotorax

2010 - dle PET-CT re-
grese nemoci pti éCbé re-
lapsu rezimem CHOEP,
progndza nejistd

2010 - nenf progrese na

plicich, takze bez lécby

u 7 z nich, u 6 byla provedena opako-
vana PET-CT vySetfeni. ProtoZe jsou do
naseho centra odesildni pacienti domi-
nantné s kostnim & multisystémovym
postiZzenim, je pochopitelné, Ze vétsina
nasich pacient( s plicni formou LCH
méla soucasné multisystémové posti-
Zeni. Pouze jeden pacient byl k ndm
ptedan ke sledovani z plicniho praco-
vi$té s izolovanou plicni formou LCH.
Informace o téchto pacientech s hod-
nocenim aktivity plicniho procesu po-
davame ve formé stru¢nych popist pfi-
padi. Zakladni tddaje o pacientech
jsou uvedeny v tab. 1.

PET a PET-CT vyset¥eni, metodika

Celkem bylo provedeno 19 PET
a PET-CT vySetfeni u 6 nemocnych.
PET i PET-CT vy3etfeni byla provadéna
po 6hodinovém laénéni v euglyke-
mii. Aplikovand aktivita byla v rozmezf
312-409 MBq "®F-FDG i.v. Akumulaénf
faze byla 60 min. Akvizice byla pro-
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vadéna na PET skeneru ECAT ACCEL
SIEMENS ve 3D modu (3 vySetten(
u 1 nemocného v letech 2004-2007)
nebo pozdéji na hybridnim PET-CT
skeneru True Point PET-CT Biograph
64 SIEMENS (15 studif u 6 nemocnych
v letech 2008-2010), a to vZdy v roz-
sahu proximalni stehna - baze lebnf, ve
4 pfipadech i se snimanim hlavy. Sni-
mana byla emisni i transmisni data
s korekef absorpce a interaktivni rekon-
strukef dat. PFi akvizici na PET-CT ske-
neru je mozné pouzitrezim low dose CT
(LD-CT) nebo high dose CT (HD-CT).
Vzhledem k opakovanym kontroldm
byl ve vétsiné ptipadl zvolen low dose
CT protokol, diky kterému jsme vy-
razné zredukovali radia¢ni zatéz. CT
data byla rekonstruovédna v poli o $iFi
500 nebo 700 mm dle habitu pacienta.
Parametry LD-CT protokolu byly tyto:
slice 5mm, kolimace 24 x 1,2 mm, fak-
tor stoupanf (pitch) 0,8 mm. Parame-
try HD-CT protokolu byly zvoleny tyto:

slice 5mm, kolimace 24 x 1,2mm,
pitch 0,8 mm. Pro zvyraznéni struktur
plicniho parenchymu byl pouZzit rekon-
strukénf algoritmus: slice 1,5-2,0 mm,
kernel B 80 f (ultra sharp), recon. in-
crement 0,4 mm, window - lung.

Miru metabolické aktivity jsme sta-
novovali semikvantitativni analyzou
Suv

max

take value) v méfitelné ézi (nap¥. lym-

(maximum standardized up-

fatické uzling, lozisku).

Vzhledem k tomu, Ze drobné plicni
noduly byly pod rozliSovacimi moz-
nostmi PET komponenty hybridniho
PET-CT skeneru (velikost noduld se
obvykle udavé kolem 4-7mm a roz-
liSovaci schopnost PET komponenty
pouzitého PET-CT ptistroje je kolem
7 mm), stanovovali jsme difuzni me-
tabolickou aktivitu v plici jako organu
a tuto jsme vztahovali vzdy k aktudlnf
metabolické aktivité referenéniho ja-
ternfho parenchymu, tedy pomér
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar. Meta-
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Obr. 1. A Pacient narozeny 1972, HRCT ze dne 27. 8. 2007.
Na snimku jsou viditelné cetné cystické léze s definovatel-
nou sténou. Loziska splyvajici v konglomerdty.

Obr. 2. 7 Pacient narozeny 1972, HRCT, ze dne 27. 8. 2007.
Nepravidelné nodularity vpravo v hornim laloku plicnim

subpleuralné.

Obr. 3. » Pacient narozeny 1972, HRCT ze dne 3. 7. 2009.
Na obraze jsou zfetelnd ¢etnd loZiska nizsi denzity bez defino-
vatelné stény centrilobuldrné lokalizovand, neodlisitelna od

centrilobuldrni formy emfyzému.

bolickou aktivitu jsme mé¥ili v hor-
nim a stfednim plicnim poli vpravo.
V hornim i sttednim plicnim poli jsme
predpokladali maximum zmén u dané
diagndzy, navic v dolnim poli dochazi
k ¢etnym pohybovym artefaktdim (PET
snimdni béhem dychani, CT v zadrze-
ném stfednim nadechu), vpravo proto,
Ze se zde oblasti zajmu |épe vymezujf
(vzhledem k absenci perikardu a srdce)
jen s vylouéenim hilovych struktur
a pleury (kde aktivita m(ize byt vy3si
i fyziologicky). S prihlédnutim k ana-
tomickym pomérdim jsme volili objem
zdjmu VOI (volume of interest) tvaru
koule o priiméru 6-8 cm, v jatrech pak
8-10cm. PFi stanoveni poméru akti-
vity plicni/jaterni dochdzi i ke snizenf
variability mezi jednotlivymi studiemi,
a navic jen tak lze porovnat i méven(

Vnitt Lék 2010; 56(12): 1228-1250

z ridznych p¥i-
stroji (v nasem
pripadé PET
a PET-CT).

SUV__ Pulmo/

suv__
v rozmezi 0,2-0,4 jsme oznacovali jako -

Hepar

(negativnf), v rozmezi 0,4-0,5 jsme
oznacovali jako + (slabé pozitivn() a od
0,5 a vyse jako ++ (pozitivnf).

Hodnoty v rozmezi 0,2-0,4 zpravi-
dla bézné viddme u vysetfeni bez on-
kologickych i neonkologickych plicnich
chorob, mohli bychom je povazovat
za fyziologické, ale Zddnd normdlovd
databdze takto stanovena dosud ne-
byla. P¥i zpétné analyze vzorku 100 na-
hodné vybranych PET-CT studii bez
znamé plicni onkologické nebo i neon-
kologické choroby jsme zjistili hod-

noty mensi nez 0,3 u 79% a mensi nez
0,4 u 96% studii.

V jediné publikaci, kterd se do
brezna roku 2010 vénovala pfinosu
PET-CT pro hodnoceni plicni aktivity

LCH [32], autofi nasli nejvice aktivni
loZisko na PET a toto zméFili a kvan-
tifikovali SUV__ . Tento zpisob vyjad-
feni metabolické aktivity |ze povazo-
vat v onkologii za konven¢ni, v nasich
studiich to nebylo mozné provést (vie
bylo pod rozlisenim PET komponenty
ptistroje, tak velké a aktivni léze jsme
nenachazeli).
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Jsme si védomi, Ze ndmi zvoleny zpd-
sob hodnocenfi nenf obvykly a je pfi tak
malych loZiscich i negativné zatiZen tzv.
»partial-volume* efektem.

Strucéné popisy prFipadi

s hodnocenim aktivity plicni
choroby

1. pfipad, muz narozeny 1964

Velmi komplikovany prabéh méla LCH
u muze narozeného v roce 1964. V roce
1991 (ve 37 letech véku) se u néj po-
stupné zacala objevovat novd a nova
kostnf loZiska. Byl lé¢en chemoterapif,
radioterapii a vysokoddvkovanou che-
moterapii. Osud tohoto pacienta jsme
popsali jinde.

Zde chceme jen zdlraznit, Ze v pri-
béhu lé¢by bylo pro neproduktivni
drazdivy kasel, ndmahovou du3nost
a nespecifické bolesti na hrudniku pro-
vedeno vy3etteni plic metodou HRCT,
na némzZ byly patrné cetné nodula-
rity a cysty. Vysledek byl kompatibilni
s plicni formou histiocytézy, vzhledem
k multifokdInfimu postizeni jsme po-
stizen{ plic nepovaZovali za nutné déle
histologicky ovérovat. Plicni postizenf
bylo zfejmé dlivodem k opakovanym
plicnim infekcim v priibéhu chemote-
rapie i po ni. Aktivitu plicnf formy jsme
u tohoto pacienta nijak cilené nevy-
hodnocovali, protoze dominovaly sub-
jektivni potize zpisobené recidivuji-
cimi kostnimi atakami, které zptsobily
¢etné patologické fraktury. Pacienta
jsme ztratili ze sledovani roku 2002,
kdy byl prijat s dal3i atakou pneumo-
nie na sektorové interni oddéleni, kde
na tuto infekéni komplikaci zemtel. Pit-
van nebyl.

Tento pfipad ilustruje, Ze v p¥ipadé
multiorgdnového poskozeni, které ata-
kuje i plice, je nutno poditat s vy$8im
poctem infekénich komplikaci v této
oblasti.

2. pfipad, muz narozeny 1972

U tohoto pacienta vznikla v roce
1993 (v 21 letech) prvni ataka LCH,
kterd se projevila bolesti v pravé ste-
hennf kosti a ddle v obratli Th,,. Os-
teolytickd loZiska byla operovana, ¢imz
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byla zjisténa diagndza a lécena ope-
racné alogennimi 3tépy. Po 10 letech
(v roce 2003) nemoc znovu recidivo-
vala. Nové se objevila bolest Zeber, pa-
tefe. Zobrazovaci metody prokdzaly
nova loziska na kalvé, velké osteoly-
tické loZisko v 7. Zebru vpravo a sus-
pektni loZiska v 4., 5. a 6. Zebru. Tak-
téZ bederni obratle byly nové postizeny
vicecetnymi loZisky. Histologie Zebra
prokdzala recidivu LCH.

ProtoZe zobrazovaci metody (RTG
snimky, scintigrafie skeletu, CT a MR)
prokazaly mnohocetna osteolyticka lo-
Ziska, pFistoupili jsme k systémové che-
moterapii. Pacient dostal 5 cykl( che-
moterapie (2-chlorodeoxyadenosin
5mg/m? s.c. 1.-5. den). Lé¢ba byla
ukonéena v listopadu roku 2003.

V roce 2007 si nové stéZoval na dus-
nost a bolest v oblasti hrudniho kose.
Na provedenych zobrazovacich vy-
Setfenich (scintigrafie skeletu, RTG
snimky a PET-CT) nebyla zfetelnd pro-
grese ve skeletu. Pro dusnost bylo pro-
vedeno HRCT vysetteni, které odhalilo
cystickd plicnf loziska, rdzné velikosti,
misty splyvajici, ale také ¢etné nodu-
larity i fibrézni prouzky. Tyto plicnf
zmény odpovidaly plicni formé LCH
(obr. 1-3). Mlady muz podstoupil také
bronchoskopii s bronchoalveolarnf la-
vazi, v niz ptevaZzovaly makrofagy. Ne-
bylo v8ak provedeno imunohistoche-
mické vySetfeni pFitomnosti bunék
exprimujicich CD1 antigen a protein
S100 a bez jejich prikazu se nem(ize
hodnotici vyjadfit k pfitomnosti ¢ ne-
ptitomnosti plicni formy LCH, vy3et-
feni viak vyloudilo jiné formy plicniho
poskozeni. Po edukaci o souvislosti
plicni formy LCH a kouteni mlady muz
prestal koutit. Subjektivni potize (ka3el
a dusnost) se po ukondeni kouteni
zmirnily. Nadale byl kontrolovdan meto-
dou PET-CT, HRCT, RTG snimky a opa-
kovanym funkénim plicnim vySetfenim.

Poslednf funkéni plicni vySetfeni bylo
v ¢ervnu roku 2009, beze zmény.

V ¢&ervenci roku 2009 bylo prove-
deno HRCT plic vy3etteni se zavérem -
zcela diskrétni nodularity, zatimco
plicni cysty stale pretrvdvaji beze zmén.

Na poslednim kontrolnim HRCT vy-
Setfeni v lednu roku 2010 je zfetelné
dal$i zmnozenf cyst, jsou |épe ohrani-
¢ené, tenkosténné, oproti minulému
vySetien( zfetelné odlisitelné od centri-
lobuldrniho emfyzému. Nodularity ne-
byly na HRCT prokazatelné.

Posledni PET-CT probéhlo 26. 2.
2010. Na low-dose CT popsdana zcela
ojedinéld opacita prdméru 5mm. Dal-
§im patologickym nalezem byly cetné
tenkosténné cystické formace od
0,5cm do 1,2cm s intimnim vztahem
k jemné cévni kresbé.

PFi hodnoceni PET obrazu bez lo-
Ziska patologického hypermetabo-
lizmu glukdzy, a to ani ve skeletu, ani
v plicich. Metabolicka aktivita v plicich
se naddle snizuje. Objektivizovdno po-
mérem SUV__ pravé plice/SUV__ refe-
ren¢niho jaterniho parenchymu, kterd
byla nynf 0,217, minule 0,286 a pted
tim vzdy 4krat vy33i nez 0,4. Zatim tedy
nejnizsi dosazend hodnota.

Hodnoceni aktivity

plicni formy LCH

Soucasnou aktivitu LCH v plicich hod-

notime na zdkladé HRCT plic, PET-CT

a funkéniho plicniho vysettent:
na HRCT nebyly v roce 2009 jiz z¥e-
telné tak cetné nodularity jako pf¥i
stanoveni diagndzy v roce 2007.
V roce 2010 dokonce jiz nebyla na
HRCT viditelna zadné nodularita.
pomér SUV__ Pulmo aSUV__ Hepar
je stabilné klesajici (tab. 2),
vysledky funkéniho plicniho vysetteni
jsou po sledovanou dobu bez z4sad-
nich vychylek.

Tato vySetfeni by odpovidala neak-
tivni plicni formé LCH s pFetrvavajicimi
cystickymi zménami po d¥ive probéhlé
atace plicni formy LCH.

3. pfipad, muz narozeny 1974

Tento muz (kutak) byl zdrav az do pro-
since roku 2007 (33 let véku), kdy u néj
byl prokazan diabetes insipidus a i de-
ficit daldich hormon(, dominantné an-
drogent. Na MR mozku byla zfetelna
rozsitend stopka hypofyzy s patologic-
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Datum Suv__ Suv__
Pulmo Hepar

11. 3. 2004 PET 0,8 1,83

5.1.2005 PET 0,81 1,79

14. 2. 2007 PET 1,02 2,01

11. 6. 2008

PET-CT 1,06 2,24

29.1 2009

erCr 0,92 3,25

26.2.2010

PET-CT 0,89 3,25

2-CDA - 2-chlorodeoxyadenosin

Tab. 2. Vyvoj plicni aktivity pfi PET-CT vySetteni u 2. pacienta, nar. 1972.

Pomér SUV __ Pulmo/
SUV__ Hepar

0,437
0,453

0,507 L

koutentf
0,473
0,286

0,274

2003 - ukoncend lé¢ba 2-CDA pro multifokalni recidivu LCH ve
skeletu; vySetfovaci metoda PET byla k dispozici az po 1é¢bé

kontrolnf vy3etfeni, subj. bez potiz

dusnost, kasel, HRCT prokézalo zmény typické pro LCH, stop

kontrolnf vy3etfeni, subj. bez potiz

kontroln{ vy3etfeni, subj. bez potizi

kontroln( vy3etfent, subj. bez dechovych potizi

kym infiltratem. Od roku 2007 se také
datuje chronicky zanét v oblasti obou
zvukovodd, ktery nebyl histologicky vy-
Setfen, byt je to typicky projev LCH.
Dal$im problémem bylo svédéni kize
v oblasti perianalni. V rdmci diferen-
cidlni diagnostiky infiltrace stopky hy-
pofyzy jsme provedli prvni PET-CT vy-
Setfeni (duben roku 2009). V oblasti
plicnitho parenchymu byly prokdzany
vlow dose CT obraze ¢etné drobné cys-
tické dtvary rtizného tvaru, velikosti od
0,8 do 0,9 cm, nékterés pomérné dobte
vyznacenou sténou. Soucasné ojedi-
nélé mensi acinarni opacity a okrsky
zesileného intersticia. Pleuralni prostor
bez vypotku. V mediastinu nebyly zvét-
Sené uzliny (obr. 4 a 5). V PET obrazu
byla jediné zvysend kumulace radioak-
tivni glukézy v oblasti nazofaryngu, ale
jen hrani¢ni, jinak nebylo nalezeno nic
patologického.

Na HRCT vysetfeni provedeném
v unoru roku 2009 byly patrné vi-
cecetné shluky drobnych cystoidd
s vcelku tenkou pravidelnou sténou,
tyto kavitace se nachdzeji i samo-
statné. Vyskyt je v relativné typické lo-
kalité¢ hornich lalokl a proximélnich
segment( lalokd dolnich. Obraz byl ty-
picky pro plicni formu LCH. Na kon-
trolnim vySetfeni v odstupu 1/2 roku se
nélez neménf.

U pacienta byla proto provedena
bronchoalveolarni lavaz s prikazem
10% CD1 pozitivnich elementd obsa-
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hujicich protein S-100. Tento nélez od-
povidal plicnimu postizeni LCH, ak-
tivni nemoci.

Kontrolni HRCT bylo provedeno
v Fijnu roku 2009, zobrazilo vicecetné
drobné cysty do velikosti 8 mm, cysty
mély tenkou sténu. Mimo jedné drobné
mikronodularity nebyly zadné dalsi mi-
kronodularity zastizeny. Funkéni plicni
vySetfeni bylo v ¥fjnu roku 2009 bez pa-
tologickych zmén.

V PET obrazu nebylo 26. 2. 2010 na-
lezeno loZisko patologického hyperme-
tabolizmu glukézy, v plicnim paren-
chymu je aktivita nepatrné vyssi, ale
zatim ji nemUZzeme povazovat za pato-
logickou. V breznu roku 2009 bylo na-
méfeno SUV__ pravé plice/SUV__ jater
0,212 a nyni to bylo 0,274.

V prosinci roku 2009 bylo prove-
deno kontrolni MR mozku. P¥#i srov-
nani s pfedchozimi MR z b¥ezna roku
2008 a prosince roku 2008 bylo pa-
trné, ze stdle chybi typicky hyperin-
tenzivni signal neurohypofyzy. Adeno-
hypofyza méla normalni velikost bez
zietelného loziska. Bobulovité roz-
Sifené infundibulum se oproti pred-
chozi kontrole zvétilo o Tmm z 4,5 na
5,5mm. Vyraznéjsi bylo i syceni loziska
postkontrastné a jeho demarkace viici
proximalni ¢asti stopky. Jako vedlejsi
nélez popsdno drobné necharakteris-
tické loZisko 3 mm paraventrikuldrné
vlevo, které dtive nebylo viditelné p¥i
MR zobrazeni mozku.

Vzhledem k progresi nalezu v oblasti
CNS byla v breznu roku 2010 zahdjena
lé¢ba 2-chlorodeoxyadenosinem.

Hodnocen/ aktivity

plicni formy LCH

U tohoto pacienta byly v low dose CT,
ale i HRCT popsany cysty i acinarni
opacity a vime, Ze bronchoalveolarni
lavdz u néj prokazala pfitomnost pro
LCH patognomonickych bunék. Na
kontrolnim HRCT se ndlez neméni, ale
pomér SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar
mirné nardsta (tab. 3). Domnivame
se, Ze v tomto ptipadé se jednd o stdle
mirné aktivni LCH s mirnou progresf
jak v oblasti plic, tak i v oblasti in-
fundibula hypofyzy. T¢. probihd che-
moterapie, a tak uvidime, jakd bude
po chemoterapii zména v PET aktivité
plicntho parenchymu a jak se zménf
obraz infiltrace hypofyzy.

4. ptipad, muz narozeny 1969

Ani tento muz nemav anamnéze zadné
vaznéjsi nemoci. Prvni pneumoto-
rax jej prekvapil v roce 2008 (ve 39 le-
tech véku) a od té doby byl sledovan
na plicnf klinice. Pneumotorax s nut-
nosti lé¢ebné intervence se celkem
3krat opakoval. Teprve po 3. spon-
tdnnim pneumotoraxu bylo rozhod-
nuto o proveden( biopsie plic. Ta na
zdkladé histologického hodnoceni
vzorku plicniho parenchymu prokazala
LCH. V ¢&ervenci roku 2009 byla pro-
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Obr. 4. < Pacient narozeny 1974, HRCT dne 29. 10. 2009.
Shluk cyst s definovatelnou sténou v hornim laloku plicnim,
nodularity nepfitomny.

Obr. 5. A Pacient narozeny 1974, HRCT dne 11. 2. 2009.
Shluk cyst s definovatelnou sténou v hornim laloku plicnim

s nodularitami.

P¥ HRCT plic
v kvétnu roku
2009 se zobra-
zily oboustranné
v plicnich k#id-
lech cetné sply-
vané dutiny se ze-

silenou sténou

vedena koZn{ excise ze kitice pro ma-
kulopapulézni vyrazku. Pfekvapenim
byl prakaz kozni formy LCH. Pozdéji
byla kozni loziska potvrzena i v inter-
triginéznich oblastech axil, tfisel i na
hrudniku.

1-2mm a septy.
Maximum téchto zmén bylo v hornich
lalocich pod ventrdlni sténou hrud-
niku a dale difuzné v dolnich lalocich.
Cystoidy jsou rtzné velikosti od néko-
likamm az po 3 cm, maji splyvajici cha-
rakter a vytvafi obraz hnizd. Bez pa-

trnych nodularit v plicnich k¥idlech.
Mediastinum nebylo rozsitené a uzliny
nebyly zvétsené (obr. 6 a 7).

Na kontrolnim vy3etteni s odstupem
1/2 roku se rozsah onemocnéni za-
sadné neméni, dochdazi k splyvanf cys-
toid(, dnes spiSe tenkosténnych. Na-
dale jsou Setfeny brani¢ni dhly.

20. 5. 2009 bylo provedeno PET-CT
s ndlezem mnohocetnych bul s ma-
ximem v hornich a stfednich polich.
Fluorodeoxyglukéza se akumulovala
mirné jediné v oblasti infrahyoidni.

Funkéni plicni vySetfeni: stfedné
tézka restriktivni ventilaéni porucha

Datum Suv __ Suv__
Pulmo Hepar

24.3.2009

o T 0,93 4,39

26.2.2010

PET-CT 0,89 3,25

2-CDA - 2-chlordeoxyadenosin

Tab. 3. Vyvoj plicni aktivity pfi PET-CT vySetteni u 3. pacienta, nar. 1974.

Pomér SUV __ Pulmo/
SUV__ Hepar

0,212

0,274 infundibula

infiltrace stopky hypofyzy a plic LCH, prokdzana bronchoalveo-
larni lavazi a suspektni postizeni zevniho ucha

pred zahdjenim aplikace 2-CDA pro progresi infiltratu

1234
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pneumotorax(.

P¥i low dose CT
opét byly zietelné
mnohodetné cys-

toidni formace

v plicnim paren-
chymu, p¥i srov-
nan{ s predcho-
zim vySetfenim

(inspiraénf vitdlni kapacita 2,51 = 47 %
nélezité hodnoty a TLC - total lung ca-
pacity 5,15 = 68 % nalezité hodnoty).

V tomto p¥ipadé jsme méli pred
sebou pacienta s postizenim dvou or-
gan(, kGze a plic.

V dubnu roku 2009 byla proto zaha-
jena lé¢ba 2-chlorodeoxyadenosinem
v kombinaci s cyklofosfamidem a dexa-
metazonem, podano celkem 6 cykld
[écby, posledni v zafi roku 2009. Doslo
ke zmirnénf koznich projevil, které byly
v oblasti axil, ale i ve vlasaté ¢asti hlavy.
Rezidualni koZzni projevy byly vyléceny
metodou PUVA.

Daldi kontrolni PET-CT vysetfen(
bylo provedeno v bteznu roku 2010.
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bylo zetelné sply-
vani bul ve vétsi
formace. V PET obrazu bez lozisek aku-
mulace fluorodeoxyglukézy, akumu-
lace v plicnim parenchymu se snizuje,
SUV__ pomér plice/jatra je jen 0,221,
minule byl 0,570.

Hodnocen/ aktivity

plicni formy LCH

Toho ¢asu vysledky HRCT a PET-CT
kontrol odpovidaji neaktivni nemoci,
pacient je sice limitovdn cystickou
zménou parenchymu, ale plicni forma
LCH jiz zfejmé neni aktivni, protoZze
nejsou zfetelné nodularity na HRCT,
a dle PET-CT hodnocenf se taktéz sni-
Zuje difuzni aktivita v plicnim paren-
chymu (tab. 4).

Obr. 6. A Pacient narozeny 1969. HRCT dne 22. 5. 2008
a 7. 12. 2009. Splyvajici silnosténné cysty v konglome-
raty. Tyto cysty byly divodem ke vzniku spontdnnich

Obr. 7. < Pacient narozeny 1969, HRCT dne 7. 12. 2009.
Splyvajici silnosténné cysty v konglomeraty a byly ziejmé da-
vodem opakovanych pneumotoraxd.

5. pfipad, muz narozeny 1963
Prvnim problémem tohoto nemoc-
ného byla dusnost, a to takova dus-
nost, Ze vedla k hospitalizaci na inter-
nim oddéleni v roce 2006 (ve 43 letech
véku). Néjakou dobu pred tim mu za-
¢aly vypaddvat zuby, pfi¢ina nebyla
rozpoznana, infiltrace gingivy a nékdy
i Celisti a uvolfiovani zub( jsou také ty-
pickym projevem LCH, ale pokud sto-
matolog o tomto projevu LCH viibec
nevi a neodesle kousek tkdné na histo-
logii, tak nemoc dale pokracuje. Tak
tomu bylo i v tomto ptipadé, pficina
vypadavani zubl nebyla zubnim léka-
fem rozpozndna.

Podobné dopadl vysledek vySetteni
plicnimi specialisty, jejich diagnos-
ticky zavér - rozedma plic - neodpovi-
dal pravdé.

A tak tento muz chodil na kontroly
ke svym spadovym plicnim specialis-
tdm, aniz by byla LCH u ného lékafi
rozpoznana.

Asi od podatku roku 2008 se pfi-
dalo mokvani a vytok z ucha. Byl opa-
kované ogetfovan na ORL ambulanci
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Datum SUVmax SUVmax
Pulmo Hepar

20. 5.2009

PET-CT 1,88 3,30

8.3.2010

PET-CT 0,78 3,53

2-CDA - 2-chlorodeoxyadenosin

Tab. 4. Vyvoj plicni aktivity pfi PET-CT vySetteni u 4. pacienta, nar. 1969.

Pomér SUV __ Pulmo/
SUV__ Hepar

0,570

0,221

p¥i 3. recidivé spontanniho pneumotoraxu histologif plic ové-
fend plicni forma a biopsif kiize kozniho forma LCH

kontrola po |é¢bé 2-CDA

X

—— =

v misté bydlisté a opét bez histologic-
kého zkoumani procesu.

Koncem roku 2008 byl pteddn na
Kliniku otorinolaryngologie a chirur-
gie hlavy a krku LF MU a FN u sv. Anny
vBrné, kde mu udélali CT vy3ettenilebni
baze. Vlevo bylo zastteni zevniho zvu-
kovodu s destrukci jeho dorzalni stény
v rozsahu kolem 8 mm s rozpadovou
dutinkou v procesus mastoideus veli-
kosti 2 cm, ktera byla totdlné zastrena.
Porugeno bylo kostni ohraniceni kra-
nidlni ¢asti svislého Useku canalis nervi
facialis. Kostni ohraniceni struktur
vnitfntho ucha véetné polokulovitych
kanalkt se zdalo byt zachovalé. Roz-
ruena byla i dorzalnf sténa stfedousi,
ventralni kortika procesus mastoideus
av kratkém useku i predni hrana pyra-
midy v sousedstvi Eustachovy trubice.
Stru¢né feceno - rozsdhly destruktivni
proces levé pyramidy.

ORL specialisté tak stali pred otaz-
kou, zda se jednd o zdnét, & tumor.
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Obr. 8. » Pacient narozeny 1963, HRCT dne 16. 3. 2009 a 25. 1. 2010. Silnosténné cysty v hornim laloku plicnim, drobna
nodulace.

Odpovéd na tuto otazku pfineslo his-
tologické vysetfen{ resekdtu patologic-
kych tkéni. Byla to LCH.

V rdmci patrani po rozsahu nemoci
byla provedena nasledujici vySetieni:

HRCT plic 17. 3. 2009 - difuzni po-
stizeni plicniho parenchymu - mnoho-
¢etné silnosténné formace bilaterdlné
o velikosti 3-80 mm, rozloZenf bylo na-
hodné, kostofrenické thly byly Setteny.
Cysty splyvaly a byla zfetelna vostino-
vitd struktura plic s podilem fibréznich
zmén. Ddle byly patrné drobné no-
dularity v plicnim parenchymu a sub-
pleurdlné. Bylo zfetelné zesileni na-
sténné pleury dorzobazalné bilateralné
(obr. 8).

PFi vy3etteni scintigrafie skeletu dne
5. 1. 2009 byla aktivita jediné v oblasti
levého procesus mastoideus.

V bfeznu roku 2009 bylo provedeno
také PET-CT. Low dose CT vy3etfeni
potvrdilo patologické zmény plicniho
parenchymu a PET zobrazeni hrani¢ni

akumulaci ®flurodeoxyglukézy v ob-
lasti levého stredniho ucha - v defektu
po antromastoidektomii.

Kontroln{ PET-CT vy3ettenf bylo pro-
vedeno 28. 8. 2009, na ném jiz nebyla
akumulace fluorodeoxyglukézy v ob-
lasti levého ucha a ubylo nodularit
v plicnim parenchymu.

Spirometrické vySetteni: restriktivni
porucha mirného stupné, inspiraéni vi-
talni kapacita byla 3,66 = 70% nale-
zité hodnoty, TLC - total lung capacity
4 = 65% nalezité hodnoty.

Léc¢ba: vzhledem k postizeni dvou
organtl - plic a ORL oblasti - pouzita
radioterapie na oblasti levého ucha
v davce 20 Gy a celkova chemoterapie
2-chlorodeoxyadenosinem v monote-
rapii 5mg/m? 5 dni po sobég, celkem
6 cykla.

Posledn{ PET-CT kontrola probéhla
v bfeznu roku 2010. Nové v levé du-
tiné Celistni hyperplastické zmény Site
23 mm (sinusitida), stav po antromas-
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Datum Suv__ Suv__
Pulmo  Hepar
e L
f)g;rfggow 179 3,36
g;;é_frﬂo 1,03 2,71

2-CDA - 2-chlorodeoxyadenosin

Tab. 5. Vyvoj plicni aktivity pfi PET-CT vySetteni u 5. pacienta, nar. 1963.

Pomér SUV __ Pulmo/
SUV__ Hepar

0,572
0,534

0,380

stanoven{ diagnézy LCH s postizenim vnéjsiho a stfedniho
a vnitiniho ucha, plicni postiZeni a v.s. postiZeni ddsni

ukoncené ozareni mastoidea a probihajici [é¢ba 2-CDA

kontrola po ukoncené [é¢bé 2-CDA, koncem b¥ezna roku 2010
vznikl recidivujici pneumotorax

I Wern :

Obr. 9. Pacient nar. 1973, HRCT dne 5. 11. 2009 a 28. 1. 2010. Drobné cysty a nodularity - patognomonicky obraz LCH.

toidektomii v oblasti levé pyramidy
s poopera¢nim defektem neménného
charakteru. Low dose CT popsalo
staciondrni obraz sledovanych kavit
v obou plicnich k¥idlech, ale nynf bez
loZiskovych nodularit v plicich, které
byly zfetelné na ptedchozich snimcich.
P¥i PET zobrazenf( bez patologické aku-
mulace radiofarmaka. | ptes nepf¥i-
tomnost zfetelné aktivity nemoci viak
doslo v b¥eznu roku 2010 k opakovénf
pneumotoraxu, ktery vyzadoval hospi-
talizaci na chirurgii.

Hodnoceni aktivity

plicni formy LCH

Na kontrolnim HRCT, provedeném
v lednu roku 2010, trvaly mnohocetné
cystoidni zmény plicniho parenchymu,
v mezidobf se nékteré cysty lehce zvét-
Sily, jejich charakter byl v3ak stejny.
Naddle jsou patrné nepravidelné, oje-
dinélé, drobné nodularity, jejich mnoz-
stvi je oproti minulému vySetfeni
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mensi. SUV__ pomér plice/jatra je jen
0, 380, pred lécbou byl 0,572.

Dle HRCT i PET-CT dochazi k po-
klesu plicni aktivity LCH (tab. 5).

6. pfipad, muz narozeny 1973

Tento muz byl bez vaznéjsich chorob
az do Fjna roku 2008 (do 35 let véku),
kdy si poprvé viiml zvétsenych uzlin
v oblasti pravého tfisla a postupné
zjistoval, Ze zvétsené uzliny md nejen
v tfisle, ale také na krku. Mél bolesti
v oblasti pravého t¥isla a bedernf kra-
jiny a od listopadu roku 2008 se zacaly
objevovat undulujici teploty dosahujf
az 38 °C. Prvni uzlina (z nadkli¢ku)
byla exstirpovdna v listopadu roku
2008 a histologicky zavér znél histiocy-
téza z Langerhansovych bunék. Prvn{
ndvstéva pacienta na nasem pracovisti
byla v dnoru roku 2009. V té dobé mél
generalizované zvétseni uzlin na krku,
axildch a v tfislech, velikosti kolem
2cm.

Dle vstupniho PET-CT bylo v CT ob-
razu zietelné patologické zvétSeni uzlin
na krku, v axilach, ddle v oblasti du-
tiny bfidni, retroperitonedlné a v malé
panvi, kde byla namérena nejvétsi veli-
kost uzliny 3,5cm v praméru. Tyto uz-
liny byly aktivni i pfi PET zobrazenf, ak-
tivita se pohybovala mezi 5,0 SUV__
vaxilicha 12,3 SUV__ v oblasti pravych
ilickych uzlin. Kostni postizeni nebylo
v té dobé detekovéno dle low dose CT.
P#i PET-CT vySetfeni byly v plicich po-
psany miliarn{ stiny, tedy zndmky plicnf
formy LCH (obr. 9). Klinicky obraz zcela
jednoznacné svym pribéhem odpovi-
dal malignimu lymfomu ¢i lymfogra-
nulomu. S generalizovanym postiZzenim
uzlin bez vyrazného postizeni dalsich
tkdnf jsme se zatim u pacientl s LCH
nesetkali. Proto jsme diagnézu ovétili
odebranim daldf uzliny z t¥isla a dale
byla provedena biopsie perianalni kiize.
Jakv tfiselné uzling, tak v periandlni kizi
byla nalezena infiltrace LCH.
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Vzhledem k agresivni formé nemoci
jsme se rozhodli pro provedeni sbéru
perifernich kmenovych bunék po sti-
mula¢nim reZzimu obsahujicim etopo-
sid a cyklofosfamid, protoZe dal3i |é¢ba
2-chlorodeoxyadenosinem by vyrazné
sniZila vyhlidky na tGspésny sbér. lhned
po podani této chemoterapie ustaly
teploty a doslo k vyraznému zmensenf
uzlin. Pak nasledovala chemoterapie
2-chlorodeoxyadenosin 5mg/m? 5 dnf
po sobé, cyklofosfamid 300 mg 5 dni
po sobé a solumedrol 250 mg, cel-
kem 6 cykld, chemoterapie byla ukon-
¢ena dne 26. 8. 2009. Pro vyhodno-
cenf tcinnosti [écby bylo po 4 cyklech
provedeno v pofadfi 2. PET-CT vy3et-
feni. Bylo konstatovédno, Zze ubylo mi-
liarnich stinkd na plicich a dale lymfa-
tické uzliny jiz byly normélni velikosti.
V PET obraze doslo k normalizaci pu-
vodné zvysené akumulace fluorodeoxy-
glukdzy. Dalsi kontrolni PET-CT vy3et-
feni mélo byt s odstupem za del$i dobu
az po ukoncent lécby.

Jenze 5. 11. 2009 byl pacient ptijat
pro akutni zhorSeni stavu (dusnost,
teploty) k diferencidlni diagnostice,
zda se jednd o infekénfl & neoplas-
ticky pavod téchto potizi. V poradi
3. PET-CT vy3etteni prokdzalo v low
dose CT obrazu stéle nezvétsené lym-
fatické uzliny, novinkou v3ak byla os-
teolytickd loZiska v kostech kycelnich,
dtive nedetekovana. PET vy3etteni viak
jiz odpovidalo relapsu nemoci v dopo-
sud nezvétSenych uzlindch a nové byl
zfetelny na PET i CT obraze relaps v ky-
Celnich kostech (obr. 10).

Obr. 10. PET-CT u muze narozeného 1973 s pribéhem nemoci podobnym lym-
fomu a s plicnim postizenim. Na prvnim obrédzku vlevo vySetfeni pred lécbou, je
velmi dobte zfetelnd patologicky zvy$ena aktivita v oblasti krénich, axilarnich, ilic-
kych a tfiselnych uzlin, ale nebylo zfetelné poskozeni kosti. Na prostfednim ob-
rdzku, ktery byl proveden v dobé relapsu dva mésice po ukonceni [é¢by 2-chloro-
deoxyadenosinem, je zfetelnd patologicky zvysena aktivita v oblasti krénich uzlin
a dale v oblasti lopat kosti ky¢elnich, kde na low dose CT byla prokadzana oste-
olyticka loziska. Na obrdzku vpravo je vyhodnoceni tGcinnosti lécby po dvou cyk-
lech CHOEP a zde nenf zfetelnd zadnd patologickd akumulace flurodeoxyglukézy.

Soucasné bylo provedeno také HRCT
vySetfeni, kde byly popsadny cetné
drobné nodularity, misty se jiz u nékte-
rych uzld vytvorily kavitace, a to v hor-
nich a sttednich lalocich. Kostofrenické
thly byly Setfeny. Patologicka infiltrace
panve byla potvrzena i na MR obrazu.

Pro velmi ¢asnou recidivu nemoci
jsme tedy zahdjili chemoterapii CHOEP.

Pro ¢asné vyhodnoceni lé¢ebné Gicin-
nosti této chemoterapie bylo provedeno
po 2 cyklech kontrolni PET-CT vy3etfeni
(26. 1. 2010). Low dose CT vySetfen{

zobrazilo pretrvévajici mnohocetné no-
dularity v oblasti plic do 8 mm, které na-
byvaji cystoidni vzhled. Ve srovnani s vy-
Setfenim z listopadu roku 2009 mirna
progrese velikosti opacit. V kostech ky-
Celnich trvaji osteolytické defekty. V PET
zobrazenf jiz nebyla zfetelna zddna lo-
Ziska patologického hypermetabolizmu,
kterd byla zfetelna na predchozim PET
zobrazeni. To signalizuje chemosenziti-
vitu nemoci. T¢. mé pacient ukonéenou
[é¢bu vysokodavkovanou chemoterapif
BEAM s autologni transplantaci.

Datum Suv___ Suv__
Pulmo  Hepar

30. 1. 2009

SErer 1,34 2,49

18. 6.2009

PET-CT 0,68 2,23

1.11. 2009

PET-CT 1,18 3,24

26.1.2010

T 0,88 3,30

2-CDA - 2-chlorodeoxyadenosin

Tab. 6. Vyvoj plicni aktivity pfi PET-CT vySetteni u 6. pacienta, nar. 1973.

Pomér SUV __ Pulmo/

SUV__ Hepar
0,538 lymfatickych uzlin a periandlni kize
0,305 kontrola v prabéhu lé¢by 2-CDA
0,364 relaps nemoci véetné novych nodularit dle HRCT
0,267

diagnéza plicniho postizeni s nodularitami, ddle mnohocetnych

kontrolnf vy3etfeni po 2 cyklech l1é¢by CHOEP

1238

Vnitf Lék 2010; 56(12): 1228-1250




Plicni forma histiocytézy z Langerhansovych bunék - hodnocenf aktivity nemoci a lé¢ebné odpovédi pomoci PET-CT

Studia ll
(EIS)

Studia i
{1108

Studie IV
{(110)

1. pted lé¢bou, index
SUV__ Pulmo/SUV__
Hepar = 0,538

X

2. kontrola po 4 cyklech
2-CDA, index SUV__
Pulmo/SUV__ Hepar =
0,305

3. relaps 2 mésice po
poslednim podédni CDA,
index SUV__ Pulmo/
SUV__ Hepar=0,364

4. po dvou cyklech
CHOEP, index SUV.__
Pulmo/SUV__ Hepar =
0,267

Obr. 11. Korelace PET-CT plic a indexu SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar pred lécbou, po 4 cyklech lécby 2-chlorodeoxyadeno-
sinem, dale v dobé relapsu nemoci a po dvou cyklech |é¢by relapsu rezimem CHOEP (cyklofosfamid, etoposid, adriamy-

cin, vinkristin a prednison).

Hodnoceni aktivity

plicni formy LCH

U tohoto pacienta jsme v prvni fazi vé-
novali pozornost uzlinové formé ne-
moci, plicni postizeni nedomino-
valo. Nicméné jiz pti prvnim vy3etfen{
v lednu roku 2009 byly na HRCT cetné
nodularity, takze aktivni plicni cho-
roba. PF¥i kontrole v pribéhu lécby
2-chlorodeoxyadenosinem sice pomér
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar mirné
poklesl, ale dnes zpétné vidime, Ze
tento pokles byl méné vyrazny v pri-
béhu 1é¢by 2-chlorodeoxyadenosinem
nez pti |é¢bé etoposidem (tab. 6) a vi-
zudlnf korelaci zobrazenf plic pomoci
PET-CT a index SUV__ Pulmo/SUV__
Hepar p¥indsi obr. 11.

X
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U tohoto pacienta zcela zfetelné od-
povidd uvedené PET-CT vySetten( akti-
vité nemoci. V bfeznu roku 2010 byla
ukoncena lé¢ba CHOEP a pacient je
smérovdn k autologni transplantaci re-
Zimem BEAM.

Aktivitu nemoci v celém téle zachy-
cuje tab. 7.

7. ptipad, muz narozeny 1963

| tento muz byl relativné zdrdv az do
bFezna roku 2008 (do 45 let véku). Pro
bronchitidu byl prelécen antibiotiky
a pro pretrvdvajici kasel odeslan na
plicni oddéleni, kde po snimku plic
provedli ndsledné HRCT a diagnos-
tikovali mikronoduldrni rozsev do

5mm bilaterdlné. Ndsledné byla pro-

vedena u tohoto nemocného bron-
choalveolarni lavdz. Z cytologického
vySetien{ ziskané tekutiny bylo konsta-
tovdno, Ze jsou pFitomny s velkou pre-
vahou makrofagy a téméf viechny ele-
menty jsou protein S-100 pozitivni,
CD1 pozitivni, coz svédci pro Langer-
hansovy buriky.

Timto vySetfenim byla potvrzena
diagnéza. Pacient, kutrak, prestal po
vysvétleni kouftit.

V &ervenci roku 2008 bylo provedeno
PET-CT, na némZ nebylo nic patologic-
kého popsano. Podobny vysledek byl
pti kontrolnim vySetfeni v tinoru roku
2010 - bez jakéhokoliv nového sus-
pektniho loZiska, p¥i low dose CT zob-
razeni byly na plicich patrné pouze
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30. 1. 2009 pred lécbou

po 4 cyklech 2-CDA 18. 6. 2009

terapie 2-CDA
1/2010 vyhodnoceni 2 cykld CHOEP

11/20009 relaps 2 mésice po ukonéeni chemo-

Tab. 7. Pribéh nemoci a lé¢by u 6. pacienta, nar. 1973.

v PET-CT obraze generalizovana lymfadenopatie az 3,5 cm, SUV__ 5-12, + plicn{
nodularity + infiltrace kiiZe perianalni oblasti

nezvétdené uzliny a normalni akumulace fluorodeoxyglukézy - normalni PET-CT

obraz

bez loZisek patologické akumulace fluorodeoxyglukdzy v uzlinach a v kostech

CHOEP - chemoterapie obsahujici cyklofosfamid, doxorubicin, etoposid, vinkristin, prednison

uzliny normalnf velikosti, ale zvySena akumulace fluorodeoxyglukézy + nové kostni
loZiska zfetelnd na PET zobrazeni se zfetelnou osteolyzou na low dose C

Datum Suv __ Suv__
Pulmo Hepar

4.7.2008 0,69 3,30

20. 2. 2010 0,95 3,96

2-CDA - 2-chlorodeoxyadenosin

Tab. 8. Vyvoj plicni aktivity pfi PET-CT vySetteni u 7. pacienta, nar. 1963.

Pomér SUV __ Pulmo/

SUV__ Hepar
0,209

0,240 kontroln{ vySetfeni

diagnéza izolované plicni formy LCH

drobné cysty, nikoliv v8ak nodularity.
A dle funkéniho vySetteni plic nedoslo
k zddné podstatné zméné.

Hodnoceni aktivity

plicni formy LCH

Zatim budeme tohoto muze déle sle-
dovat metodou HRCT, funkénim plic-
nim vySetfenim a PET-CT kontrolami.
V soucasné dobé je zietelnd vzestupna
tendence poméruSUV__ Pulmo/SUV__
Hepar, zda to znamena progresi, zatim
nenf jasné (tab. 8).

Diskuze
Maligni nemoci odvozené od his-
tiocytll jsou podstatné vzacnéjsi nez
nemoci odvozené od lymfoidnich ¢i
od myeloidnich bunék. WHO klasifi-
kace krevnich chorob z roku 2009 po-
pisuje mimo LCH také sarkom z Lan-
gerhansovych bunék [32], ktery muize
pripadné vznikat z LCH lozisek [33].
Etiologie LCH nenf jasnd a odbor-
nou literaturou se tdhla dlouho dis-
kuze, zde jde o aberantni imunolo-
gickou reakci, ¢i zda jde o malignf
klonalni onemocnéni. Klondln{ pavod
byl prokazan jiz v roce 1994 [35-37].
Nicméné jasné také je, Ze zanétlivé pro-
cesy indukuji pomnoZeni Langerhan-
sovych bunék [38,39] a epidemiolo-
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gicky je jasnd souvislost mezi koutenim
a plicni formou LCH. V soucasnosti né-
ktefi autofi povazuji LCH za aberantn{
reakci imunitniho systému, zatimco
jini za klondlni maligni onemocnént.

Biologie Langerhansovych
bunék
Langerhansovy buriky patfi do linie
dendritickych bunék. Zralé dendri-
tické buriky maji heterogennf pivod.
Maji sice spole¢ny ptivod v hemopoe-
tickych kmenovych burikdch, z nich se
ale mohou vyvijet cestou lymfoidniho
nebo myeloidniho prekurzoru. Spo-
le¢nd funkce vech dendritickych bunék
je prezentovat antigen T burikam.
Myeloidni dendritické buriky (DC1)
maji plivod v CD34 pozitivnim mye-
lomonocytarnim prekurzoru, z néhoz
vznikaji za spoluticasti granulocyte
macrophage stimulating factor -
GM-CSF a tumor nekrotizujictho fak-
toru a (TNF a). Tyto buriky Ize také
ziskat z monocytl izolovanych z krve
ptsobenim GM-CSF a interleukinu-4.
Z téchto prekurzord mohou vzniknout
rovnéz Langerhansovy buriky, zvlasté
v pfitomnosti transforming growth
factor B, ktery md zdsadni vyznam pro
diferenciaci smérem do Langerhanso-
wch bunék [40,41,43,44].

Pozdéji byly identifikovany dalsi po-
pulace dendritickych bunék, které se
odvozuji z bunék lymfatické linie pod
vlivem interleukinu-3. Za ur¢itych pod-
minek i tyto buriky maji potencidl se
transformovat a dét vznik dendritic-
kym burikam [45].

Na rozdil od dendritickych bunék,
které jsou pFitomny téméF ve viech tka-
nich, jsou Langerhansovy buriky loka-
lizovany specificky v epidermis, v mu-
kéznich povrdich, véetné mukdzy
dychacich cest. Langerhansovy buriky
se lidi od ostatnich dendritickych bunék
pritomnosti specifickych organel v je-
jich cytoplazmé - Birbeckovych granul,
kterd jsou zfetelnd pouze v elektrono-
vém mikroskopu. Birbeckova granula
se podileji na internalizaci exogennich
substanci.

Langerhansovy buriky Ize deteko-
vat také na zdkladé exprese specific-
kych marker( (langherin-CD207), coz
je lektin, ktery je asociovan s Birbecko-
vymi granuly.

V normdlnf plicni tkdni tvo¥i Lan-
gerhansovy buriky sit v tracheobron-
chidlni vystelce. V oblasti alveol(l se
normalné vyskytuji velmi zfidka. V al-
veolech se jejich p¥itomnost zvysuje
u kutdkd a déle v dobé zanétu. Také
v plicnich tumorech je jejich pocet zvy-
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plicnim postizenim.

Tab. 9. Cetnost plicni formy LCH mezi ostatnimi pacienty s intersticidlnim

Pacienti .. .,
Autor s intersticidlnim Pacienti s plicn
L, e, formou LCH
plicnim postiZzenim
Gaensler 1980 [59] 500 25 5%
Colby 1983 [60] 274 15 5,5%
Thomeer 2001 [61] 360 11 3%

Sen. Jejich pocet souvisf s lokdlni tvor-
bou GM-CSF [46,47].

Langerhansovy buriky, podobné jako
jiné dendritické buriky, maji dlohu
strdzce. Tyto buriky internalizuji anti-
geny a pak ve spolupréaci s proinflama-
tornimi signdly putuji do lymfatickych
uzlin, kde stimuluji specifickou T bu-
nécnou odpovéd [48].

Morfologické projevy plicni LCH

Typickym projevem je akumulace akti-
vovanych Langerhansovych bunék do
granulomd, které se tvofi ve sténé dis-
uji. V téchto granulomech jsou vsak také
pritomny lymfocyty a zdnétlivé buriky
véetné eozinofild a makrofagl. Morfolo-
gicky se plicnf loZiska podobayji loZiskim
této nemoci v jinych tkdnich. Na roz-
dil od ostatnich tkanf jsou plicnf loZiska
vZdy mnohodetnd, ale drobnd, tvofi no-
dularity obvykle 3-6 mm v priméru.

Pfi vySetfeni takové nodularity jsou
ve svételném mikroskopu zfetelné Lan-
gerhansovy buriky nepravidelnych
tvardl, pramérné velikosti 15 pm. Majf
sto¢ené nepravidelné jadro a svétle
eozinofilni cytoplazmu, kterd neob-
sahuje zddné anebo ojedinélé fago-
cytované castice. Imunohistochemic-
kym barvenim je mozné prokazat, ze
se jednd opravdu o Langerhansovy
buriky. Pouzivd se k tomu protilatky
proti antigenu CD1a a nékdy také pri-
kaz langherinu, coz je lektin specificky
exprimovany témito butikami. Spe-
cifické barvenf proteinu S-100, dfive
velmi ¢asto pouzivané, nenf pFilis spe-
cifické, tento protein je prokazovan
také na neuroendokrinnich burikach
a na nékterych makrofézich.
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V elektronovém mikroskopu je
moznd vizualizace Birbeckovych gra-
nul, kterd jsou v patologickych Lan-
gerhansovych burikdch cetnéjsi nez ve
fyziologickych Langerhansovych buri-
kach [49-52].

VySe uvedend loZiska jsou v plicnf
tkdni difuzné rozprostfena, jsou
neostfe ohrani¢end od okolni zdravé
tkané. LCH granulomy dominantné
postihuji sténu centralnich a terminal-
nich bronchiold, kterou postupné de-
struuji. Z tohoto hlediska plicni forma
LCH pfipomind spiSe bronchiolitidu
nez difuzni plicni postizeni. Granu-
lomy jsou neohranic¢ené a dosahuji do
sousednich alveoldrnich struktur. Tyto
alveoly pak obsahuji zvySené mnozstvi
makrofagl s pigmentem a p¥ipominajf
deskvamativnf intersticidlni pneumonii
[53,54].

V téch &astech plic, které nejsou po-
stizeny, je normalnf histologicky obraz
plicni tkdné, obvykle s vyjimkou zmén
zplsobenych koutenim. Nékdy viak je
LCH spojena se vznikem difuzni plicn{
fibrézy. Nevyjasnénou otazkou je, proc
tato fibréza u nékterych nemocnych je
a u jinych nenf pfitomna.

Loziska plicni formy LCH podlé-
haji stejnym zméndm jako jind loZiska
v téle. Zpocatku je v nich hodné Lan-
gerhansovych bunék, v pozdéjsich fa-
zich pfibyva eozinofill a daldich za-
nétlivych bunék. V termindlnich fazich
vyvoje tohoto loziska jsou pfitomny
pouze ojedinélé Langerhansovy buriky
nebo zadné. Makroskopicky vzhled se
také ménf, z pavodniho nodulu vznika
kavitovany nodulus a posléze cysticky
dvar s nepatrnym vazivovym lemem
[48].

Epidemiologie plicni formy LCH
Plicnf forma LCH u dospélych je vzac-
nym nalezem. V nékterych p¥ipadech
mdzZe jit o projev nemoci omezeny
na plicni parenchym. V téchto pfi-
padech se pouzivd termin izolovana
plicni forma LCH. V jinych pfipadech
je postiZen( plic soudésti vicesystémové
formy LCH.

Izolovand plicni forma LCH se vysky-
tuje dominantné u kutdkd. Incidence
LCH s postizenim plic neni pfesné zma-
povana. Dostupné jsou pouze relativn{
tdaje, popisuji podil pacientl s plicnf
formou LCH mezi vdemi nemocnymi
s intersticidlnim plicnim postizenim
(tab. 9). Rozsdhlejsi epidemiologicka
data jsme nasli zJaponska, kde udavaji
prevalenci u muz 0,27/100 000, u Zen
0,07/100 000 [55].

Stejné tak neni presné zndma inci-
dence viech forem LCH. Starsi data uva-
déji 1-2 ptipady LCH v dospélosti na
1 000 000 obyvatel. Jasné je, Ze vyskyt
LCH v populaci bude vy33i nez uddvand
incidence 1-2/1 000 000, protoZe toto
onemocnéni nenf ¢asto spravné diagnos-
tikované, pokud jiz zplsobuje zavazné
symptomy. Pfitom mnozi pacienti s LCH
se ani k |ékaFi nedostavi, protoZe nepoci-
tuji zddné symptomy, anebo symptomy
jsou jen docasné, nemoc u nich dospéje
ke spontanni remisi.

Cast&j3i pouzivani vysoce rozlidova-
ciho CT zobrazeni (HRCT) maze pti-
spét k castéjSimu rozpoznavani této
plicni manifestace LCH.

Plicni forma LCH nejcastéji postihujf
mladé osoby ve véku 20-40 let a posti-
huje v 90 % kutaky.

Plicni forma LCH je diagnostiko-
vdna po radioterapii ¢i chemotera-
pii malignich lymfom0 ¢i Hodgkinova
lymfomu [56-58], ale také v pribéhu
onemocnéni solidnimi tumory ¢&i pFi
monoklondlni gamapatii nejistého vy-
znamu (MGUS). Dalsi maligni cho-
roby ¢ MGUS se u pacientl s LCH
vyskytuji ¢astéji nez v primérné popu-
laci. To svéd¢i o alteraci imunity u pa-
cientd s LCH a také o vhodnosti hledat
pfi ambulantnich kontroldch téchto
pacientd nejen odpovéd na otazku,
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zda nedochézi k recidivé LCH, ale také
odpovéd na otdzku, zda se neobjevuji
klinické a laboratorni znamky dalsiho
maligniho onemocnénf.

P¥iznaky
Ackoliv se jedna o difuzni plicni po-
stizeni, nemocn{ si ¢asto nejsou vé-

~

domi zadnych potizi (nemoc se roz-
viji pomalu) nebo ptiznaky ddvaji do
souvislosti s koutenim. Udava se, Ze p¥i
20-30% postizeni plicniho parenchymu
nodularitami a cystami LCH z{stdvajf
vysledky funkéniho plicniho vysetteni
v mezich normy, zfejmé diky zna¢nym
kompenzaénim mechanizmdm plic. To
znamena, Ze pfi postizeni plic tohoto
rozsahu nemusi byt pfitomny zddné
plicni symptomy. To potvrzuje 3. po-
psany ptipad, tento muZz mél jasné
HRCT znamky plicni formy LCH, akti-
vita byla ovéfena z bronchoalveolarnf
lavdZe, a ptitom nemél vibec zadné
ptiznaky postizeni plic a vysledky plic-
niho funkéniho vySetfeni mél v normé.

Zahrani¢ni prameny uddvajf, Ze asi
25% piipadd je odhaleno nahodnym
snimkem plic, provedenym zjiného da-
vodu, nez je podezteni na plicnf formu
LCH.

K ékafi nemocné pfivadi néktery z na-
sledujictho vy¢tu moznych ptiznaka:

suchy drazdivy kasel,

dudnost p¥i ndmaze,

dudnost ¢i kasel ve spojeni s ty-

pickymi B symptomy (subfebri-

lie ¢i febrilie, no¢nf poceni, tbytek

hmotnosti),

spontanni pneumotorax a bolest jim

vyvoland je pfiznakem vedoucim ke

stanoveni diagnézy asi u 10-20%

osob s plicni formou LCH.

Spontanni pneumotoraxy se nejcas-
téji objevuji u mladych muzl [62-65].
Pneumotoraxy se mohou opakovat,
jak demonstrujeme dvéma pripady
v nasem souboru.

Hemoptyza nenf typickym ptizna-
kem nemoci, v pfipadé hemoptyzy je
nutno peclivé vyloudit jiné diagndzy,
nez se uzavre ptvod hemoptyzy v plicnf
formé LCH [66].
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Nékteré zahrani¢ni prameny uvadéji,
Ze plicni forma LCH u dospélych je ob-
vykle onemocnéni omezené na plicni
parenchym a Ze priikaz postiZenf jinych
tkani je spise vyjimecény (osteolytickd
loZiska do 20%, diabetes insipidus do
5% a pripadné koZni projevy nemoci)
[67-69].

V nasem souboru viak mame pouze
jednoho pacienta, u néhoz byla pro-
kdzdna primarné plicni forma LCH,
ostatni nadi nemocni maji multisysté-
movou formu onemocnéni. V tomto
pfipadé bude zadsadnim zptsobem za-
lezet na dhlu pohledu autora textu.
Pokud text vychazi z pera pneumologtl,
je pochopitelné, Ze ti se budou setka-
vat hlavné s plicni formou LCH. Nao-
pak, pokud text vychdzi z pera hema-
tologd, tak k nim ptichazeji pacienti
dominantné s jinou nez plicni formou
LCH, a postiZeni plic se zjisti az po vy-
Setfenich, kterd maji za cil stanovit roz-
sah nemoci.

Projevy plicni formy LCH na
klasickém snimku plic

Na standardnim snimku plic jsou pro-
jevy této nemoci malo zfetelné. Nejcas-
téjSim projevem je retikulomikronodu-
[drni infiltrace. Nékdy mohou byt na
snimku plic zfetelné cysty. Zmény po-
stihuji typicky hornf a stfednf plicnf
pole, ubyvd jich smérem bazalnim
a ¢asto vynechdvaji kostofrenické thly
[70]. Tato distribuce LCH se vysvét-
luje tim, Ze hornf a stiednf plicni laloky
jsou vice ventilované nez bazaln{ ¢asti
plic, a tedy, Ze vice exogennich fak-
tord je vzduchem dopraveno do hor-
nich a stfednich ¢asti plic nez do bazal-
nich plicnich oblasti. Naopak, bazdlnf
¢asti plic jsou vice prokrvené nez hornf,
a tak jsou hematogenni metastdzy
¢astéji detekovany v dolnich plicnich
polich.

Infiltraty jsou velmi ¢asto mnoho-
cetné, i kdyz pacient nemd velké pti-
znaky, ale jsou popsany i vyjimky s izo-
lovanym nodulem [71].

Plicni forma LCH nenf spojena s vy-
potkem ¢ mediastinalni lymfadenopa-
tif aZz na naprosté vyjimky [72].

V ptipadech, kdy zmény plicniho
parenchymu zplsobené samotnou
LCH nebo LCH a ji indukovanou plicnf
fibrotizaci zplisobi plicni hypertenzi,
tak byvajf zfetelné vyrazné plicnf hily.

PFi pokrodilé formé nemoci mohou
postupné mizet plicni nodularity a do-
minujici abnormalitou na RTG snimku
jsou cysty, jez mnohdy vypadaji jako
plice pti emfyzému. Asi v 10% ptipadd
v8ak na bézném RTG snimku nemusi
byt nic patologického zietelné.

Projevy plicni formy LCH v CT
obraze s vysokym rozliSenim

(high resolution CT - HRCT)

HRCT zobrazenf pfineslo zdsadnf zlom
v diagnostice plicni formy LCH. Nynf je
zakladnim vySetifenim, které by se mélo
provést p¥i podezieni na tuto ¢i jinou
intersticidln{ plicni nemoc. HRCT pf#i-
nasi podrobné informace o zdklad-
nich plicnich zménach, typickych pro
tuto nemoc, jimiz jsou noduly, kavi-
tované noduly a cysty, které nemusi
byt zfetelné na klasickém RTG snimku
[73-79]. P¥ HRCT zobrazenfi je mozné
vidét, Ze retikulace, zfetelnd na bézném
RTG snimku, je p¥i HRCT zobrazenf
tvofena malymi plicnimi cystami.

Typickymi projevy plicni formy LCH
jsou malé, Spatné ohranic¢ené noduly,
které se postupné vyvijeji v kavitované
noduly a nésledné v silnosténné a poz-
déji tenkosténné plicni cysty.

Tyto zmény postihuji jak perifernt,
tak centralni ¢asti plicniho pole. Lo-
Ziska jsou fokalnf, jsou oddélena paren-
chymem, ktery ma na HRCT normalni
obraz. Nodularity jsou ponejvice v hor-
nim a stfednim plicnim poli a majf ten-
denci Setit dolni &asti plic. Distribuce
noduld je centrilobularni, odrazi tak
vazbu této nemoci na bronchioly.

S pokracujici nemoci pak i na HRCT
dominuji cystickd lozZiska. Jejich ve-
likost obvykle neptesahuje 1cm, ale
cysty mohou postupné splyvat, a vy-
tvaret tak vétsi konglomeraty - dutiny.

Kontinudlni HRCT sledovan{ u vy-
branych nemocnych prokazalo, Ze ra-
diologické zmény se vyvijeni od nodulu
pres kavitovany nodulus, silnosténnou
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do slabosténné cystu. Tato série HRCT
snimkd také prokazala, Zze noduly nebo
kavitované noduly mohou vymizet, za-
timco cysty jiz jsou definitivni (end
stage disease) zménou [80-82].

V diferencidlni rozvaze jsou plicnf
cystické zmény v nékterych pfipadech
velmi tézko odlisitelné od centrilobu-
ldrniho emfyzému. Distribuce je stejna,
tedy centrilobuldrni a chybf zfetelné vy-
jadrend sténa. Sledovanizmén v asové
ose mohou pomoci pti odliseni obou
entit. Nékdy v8ak mohou diferencialni
rozpaky v HRCT obraze pfetrvavat.

Dal$imi popsanymi zménami u LCH
jsou linedrni denzity a pak také emfy-
zematdzni buly kurdkd. U nékterych
nemocnych je zfetelné roziiteni stinu
plicnice [83]. HRCT je pf¥inosem pro
rozpozndni intersticidlnich plicnich
procesll nejen u dospélych, ale také
u déti [84,85].

HRCT md zasadni p¥inos pro urceni
mista vhodného pro plicni biopsii.

Plicni funkce p¥i LCH
Zmény v plicnich funkeich odrazeji miru
anatomickych zmén a trvani nemoci.
Za nejcastéjsi abnormalitu je uvddéna
redukce difuzni kapacity plic pro CO.
Byva pfitomna u 70-90% nemocnych.
U velké ¢asti nemocnych se uddva také
obstrukéni porucha (jak jinak, jde
soucasné o osoby zdvislé na koufeni se
znaénou expozici). Dale byva nizka vi-
talni kapacita (VC) a i mirné snizend
celkova plicni kapacita (TLC) a zvySeny
rezidudlni objem. Pomér RC/TLC byvd
¢asto zvyseny. Hodnota usilovného vy-
dechu byvd snizena u 20-30% vy3et-
fovanych a v pribéhu nemoci se dale
zvySuje. Tato obstrukéni porucha zrca-
dli predominantné bronchiolarni loka-
lizaci plicni formy LCH a zéroveri také
¢asto chronickou kutackou bronchi-
tidu. Proto Tazi uvadi, Zze obstrukeni
porucha spolu s difuznimi plicnimi in-
filtraty je velmi pravdépodobné zpu-
sobena plicni formou LCH. Nemusi to
viak byt vzdy, néktefi pacienti trpi ¢is-
tou restriktivni poruchou [86-93].

Jak jsme jiz uvedli d¥ive, pocdteéni
zmény v plicnim parenchymu, jasné

zretelné na HRCT, jesté nevedou k pa-
tologickym vysledkdim funkénich plic-
nich testl ani k subjektivnim plicnim
potizim.

Bronchoskopické ndlezy a p¥inos
bronchoalveolarni lavaze pro
stanoveni diagnézy LCH

Bronchidlni strom je pti klasickém
bronchoskopickém vy3etfeni normalnf,
nebo jevi pouze nespecifické znamky
zanétu zpusobeného koutenim.
Biopsie bronchialni mukézy nenf nijak
pfinosna pro stanoveni této diagndzy.

Transbronchidlni biopsie miZe byt
ve vyjimecnych p¥ipadech pfinosem,
pokud je ziskdn dostatec¢né velky pocet
vzorkl a viechny jsou kompletné imu-
nohiostochemicky presetfeny [93-95].
Ve vétsi mife byla transbronchidlni
punkce pouzivdna v USA, diagnos-
tickym pFinosem vsak byly pouze
v 10-40% p¥ipadi. Tento nizky vytézek
je zplsoben fokaln{ distribuci loZisek
v parenchymu [93-95].

P¥inosnou metodou je viak bron-
choalveolarni lavaz, zakladni poznatky
o této metodé uvadi Mayer [96].

Pocet bunék v aspirdtu z bronchoal-
veolarn{lavdze je ¢asto zvySeny, obvyklé
jsou pocty bunék nad 105/ml se zfetel-
nou predominanci alveolarnich mak-
rofdgl. ZvySend bunécnatost aspiratu
z bronchoalveoldrnf lavaze je zpiso-
bena koutenim cigaret [97]. Pocty al-
veolarnich makrofdgt byvaji normalnf
u nekurakd.

Diferencidlni rozpodcet ve vzorku
bronchoalveoldrni lavdze muze vy-
kazovat mirny nespecificky vzestup
poctu eozinofilll, obvykle méné nez
10% [67,97]. Pocet lymfocytl byva
normalni ¢i mirné snizeny a pomér
CD4/CD8 bunék je snizeny, coz je ob-
vyklé u kuraka.

Identifikace Langerhansovych bunék
mezi viemi burikami ziskanymi bron-
choalveolarnf lavazi je mozna s pomoci
monoklonalnf protilatky proti CD1a.

Zvy$ené polty CD1a pozitivnich
bunék do 3% jsou ¢asté u kurakad, aniz
by u nich byla zfetelna plicni forma
LCH. Koufenf zvySuje pocet Langer-

hansovych bunék v plicich [98]. Mirné
zvySeni CD1a pozitivnich bunék bylo
také zjisténo u pacientd s difuzni in-
tersticialnf plicni chorobou, spojenou
s alveolarni hyperplazii (zvlasté u di-
fuzni intersticialn{ plicni fibrézy) a také
v adenokarcinomech plic [67,99-102].

Pokud se pouzije jako hranice po-
zitivity ndlez > 5% CD1a* bunék, je
jiz specifita tohoto testu velmi vy-
sokd, ale senzitivita z(stava nizka, 25 %
[67,103-105].

Tazi uvadi, ze u vétdiny dospélych
s plicni formou LCH je po¢et CD1a po-
zitivnich bunék nizsi nez uvddéna hra-
nice 5%, podobné jako je tomu u ku-
fakd. Pokud bronchoalveolarni lavdz
prokdze dostate¢né zvySeny pocet
CD1a pozitivnich bunék a HRCT ma
odpovidajici obraz, je mozné diagnézu
uzavfit jako plicni forma LCH. Pokud
vdak HRCT odpovida plicni formé
a v lavézi neni dostate¢ny pocet CD1a
pozitivnich elementd, je nutno pfi-
kro¢it k dal3im diagnostickym kro-
kéim - plicni biopsii z oblasti s nej-
vy83i Cetnosti nodularit. Podobné ale
i v pfipadé, kdy HRCT neodpovidd
plicni formé a lavaz vyjde pozitivni.
V roce 2010 lze mezi odborniky na
plicnf formu stale najit jak nazory, ze
diagnostika pomocf lavdze je zcela do-
stacujici, tak Ze pro diagnostiku lavaz
nestadi a je nutno udélat plicnf biopsii.

Domnivame se, Ze v ptipadech jas-
ného HRCT nalezu by mél byt pozitivn{
vysledek lavaze ke stanoveni diagnézy
plieni formy LCH dostadujici.

Stanoveni diagné6zy

Stanoveni diagnézy je zaloZeno na roz-
poznani typického LCH granulomu
s priikazem dendritickych Langerhan-
sovych bunék, obsahujicich Birbeckova
granula a odpovidajici CD antigeny
(CD1a) [106,107]. Histologicky vzo-
rek se klasicky ziskdva torakoskopicky
z mist, kde je dle HRCT nejvice granu-
lomovych lozisek. Vzhledem k tomu,
Ze granulomy tvofi disperznf proces, je
nutné vzit odpovidajici kus tkané a také
jej cely vysettit metodou imunohisto-
chemického barveni [108,109].
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Pokud je viak HRCT plic typické
pro tuto nemoc, je na zvazeni zkuse-
ného plicntho odbornika, zda prova-
dét ¢i neprovadét plicni biopsii. Pokud
je na HRCT typickd noduldrné cys-
tickd struktura plicnf tkdné, jednd se
o mladého kutdka a ptitom brochoal-
veolarni lavaz prokazuje vysoky pocet
CD1a" elementdl, neni nutné obvykle
ovérovat plicni formu LCH pomoci
histologie.

Nicméné diferencidlné diagnosticky
je nutné védét o daldich nemocech,
které mohou mit podobny obraz (my-
kobakteridlni infekce, Wegenerova gra-
nulomatéza, kavitované plicni me-
tastazy, alveoldrni plicni karcinom,
septické emboly).

U dospélych maze byt obtizné od-
lisit diferencovanou formu lymfan-
gioleiomyomatdzy. V tomto pfipadé
by v8ak sonografie a CT méla proka-
zat angiomyolipomy i v jinych ¢dstech
téla [110].

Pokud je plicni forma LCH soudastf
multisystémového postiZzenf, je mozné
ovéfit diagnézu histologickym vysetre-
nim vzorku odebraného z dostupnéj-
$iho patologického loZiska v jiné tkani
¢i orgdnu, nez jsou plice (z kosti, pfi-
padné z periodontélnich loZisek, imi-
tujicich zanét ddsni apod.) [111,112].
V dospélosti mize byt kombinovana
napt. plicni forma s postizenim stopky
hypofyzy a diabetes insipidus [113].
Zde naopak prtkaz, Ze v plicich jsou
noduly LCH, osvétli, co je pF¥ic¢inou in-
filtratu v oblasti stopky hypofyzy.

Klinicky pribéh a prognéza

Klinicky pribéh je velmi divergentni
a nelze jej u konkrétnitho pacienta
predpovédét [67,78]. Asi u 50% ne-
mocnych ma izolovana plicni forma
LCH ptiznivy pribéh, k vymizeni ak-
tivity nemoci (vymizen{ plicnich opa-
cit a nodularit) dojde bud’ spontanné,
nebo pfi kortikoidnf 1é¢bé. Nicméné
pokud dojde k poskozeni plic formou
cyst, je to ireverzibilni. Vysledky vySet-
feni plicnich funkei maji pak podobu
setrvalé ¢i progresivné se zhor3ujici re-
spiraéni poruchy.
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Asi u 20% nemocnych se obje-
vuji ihned z podatku nemoci zavaz-
néjsi problémy typu opakujicich se
pneumotorax(l anebo progresivni re-
spiraén{ selhdni se vznikem chronic-
kého cor pulmonale.

Asi u 30-40% nemocnych jsou pfi-
znaky nemoci dlouhodobé, s postup-
nou konverzi nodularit na silnosténné
a posléze tenkosténné plicnf cysty. Je
velmi obtiZzné rozlidit, zda jsou pfitomny
pouze klidné cysty nebo zda v plicnim
parenchymu se stale tvofi nové nodula-
rity jako projev aktivni nemoci. Sledo-
vani nemoci je velmi obtizné, je nutné
skladat dohromady vysledky viech do-
stupnych metod, které mohou poskyt-
nout informaci o aktivité plicni ne-
moci (funkéni plienf vySetfeni, HRCT,
PET-CT vygeten) [85,114-122].

Literatura uvadi nasledujici nepfiz-
nivé prognostické faktory:

ndstup nemoci ve starsim véku,

delsi doba aktivnich p¥iznak nemoci,

opakované pneumotoraxy,

mimohrudni projevy nemoci (vyjma
kostniho postiZenf, které obvykle ne-
signalizuje horsi prognézu),

difuzné rozprostiené plicni cysty,

zavazné poruchy ventilace

[90,93,123].

Zéavazna plicnf hypertenze signalizuje
$patnou progndzu [124,125].

Plicnf forma LCH znamena vak vy3si
riziko plicniho karcinomu, zvlasté u ku-
raka, ale také zvySené riziko ostatnich
malignit [57,120,126-129].

Lééba
Zisadni dulezitost pro vymizeni této
nemoci ma ukondceni koureni. Po zane-
chéni koutenf byla v mnoha pt¥ipadech
popsana remise nemoci [117,118,130].

O |é¢bé se uvazuje v piipadech, kdy je
po prerudeni kouteni zfetelnd progrese
nemoci. U mnoha pacientd s LCH do-
chézi ke spontannf tpravé nebo jsou
stabilni po del$i dobu, takze se k |é¢bé
viibec nepfistoupi [131].

Efektivitu |é¢by je obtizné vyhodno-
tit. Odpovédét na otdzku, zda se porad
tvofi daldi a dal$i nodularity, nep¥i-

nasi snimek plic a nelze ocekdvat ani
od HRCT presnou odpovéd na tuto
otazku, i kdyz HRCT je nejdalezitéjsim
prostitedkem k hodnoceni [écebné od-
povédi [119]. Funkéni plicnf vySetteni
odrdzi hlavné end stage zmény. Zhor-
Sovan{ funkéniho vysetfen( jisté od-
rdzi progresi nemoci, regresi nemoci
v8ak nelze funkénim vySetfenim po-
tvrdit. Déle podty piipadl jsou nizké,
takze lé¢ebné postupy zde nevyhodno-
cuji Zddné prospektivni randomizované
studie. Pouceni o moznostech |écby je
proto nutné extrahovat z popist ma-
lych skupin pacientd ¢i z popist jednot-
livych p¥ipadd.

Zcela vyjimeénd je asi lé¢ba pomocf
transplantace plic [132,133], protozZe
muaze dojit k recidivé nemoci v posti-
Zené plici [134-136].

Glukokortikoidy. Pro izolovanou
plicni formu LCH ve stadiu nodu-
ldrnich infiltrdtd je nejcastéji pouzi-
vana glukokortikoidni [é¢ba. Obvykla
davka je 0,5-1,0 mg/kg/den, kterd se
pomalu sniZzuje v pribéhu 6-12 mé-
sict [67,77,137]. Od glukokortikoidnf
|écby se ocekdva, Ze zabrzdi aktivitu ne-
moci a potlaci zanétlivou reakci v LCH
granulomech, a tim zabrzdi destrukci
bronchiold vedouci ke tvorbé cyst.

Cytostatické léky (vinblastin a méné
¢asto metotrexat nebo 2-chlorodeo-
xyadenosin) jsou povazovany za indi-
kované v ptipadech, kdy plicni formu
LCH provazi multisystémové postiZeni.

Pro ptipady izolované plicni formy
LCH nenf totiz priikazu, Ze by tyto léky
byly Gc¢innéjsi nez pouhé glukokorti-
koidy. Z druhé strany v p¥ipadech pro-
grese pii glukokortikoidech mayji jisté
své opravnéni i v |é¢bé izolované plicni
formy LCH.

Prvnim cytostatikem, u néhoz byl
prokazan pozadovany lé¢ebné ucinek,
byl derivét vinka alkaloidu - vinblastin.
Pozdéji se do 1é¢by dostal metotrexat,
merkaptopurin. O néco pozdéji se do
[é¢by dostal dalsi ucinny |ék, etoposid,
ktery je aéinny u plicnich i mimoplic-
nich forem [138-140]. Z cytostatik ob-
jevenych az ke konci minulého stoletf
to byl pravé 2-chlorodeoxyadenosin,
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Tab. 10. P¥inos PET-CT vySetteni pro hodnoceni rozsahu nemoci a tcinnosti [é¢by.

Zavéry z praci, v nichZ byl hodnocen p¥inos FDG-PET nebo PET-CT u pacientti s LCH

PET vy3etfeni pouzito k hodnoceni tcinnosti |é¢by, negativita PET vy3etfeni po ukonéenf [é¢by byla
nésledovdna dlouhodobou remisi.

Skrat pozitivni PET vy3etfeni - obvykle v inicidlni fazi nemoci, na HRCT zobrazeni prevladaly nodu-
larity obvykle do 8 mm, ve vySetfeném poli vice nez 100 nodularit. 6krat negativni, v HRCT prevla-
dal obraz polycystické plice s malym mnoZstvim nodularit, méné nez 25 noduld ve vySetieném poli.
Autofi méFili akumulaci FDG v nejvétsi métitelné nodularité v plicnim parenchymu.

PET-CT vy3etten( detekuje vice aktivnich loZisek a informuje o |écebné odpovédi s vétsi presnosti
nez scintigrafie skeletu (Tc pyrofosfat), MR, CT a RTG snimky. Celotélové PET-CT je nejpresnéjsi
vySetfeni pro zjistén{ rozsahu nemoci a také pro vyhodnocovéni [écebné odpovédi.

Typickym ndlezem pro neurodegenerativni formu LCH je bilateralni hypometabolizmus v cerebellu,
bazalnich gangliich a dale ve frontdlnim kortexu. Relativné zvySeny metabolizmus zjistén v amyg-
dale. V postizenych oblastech jsou detekovatelné funkéni zmény, a to i tehdy, kdyz na MR zobra-
zeni mozku je$té nejsou zietelné abnormality. Autofi uzaviraji, ze PET-CT mozku prokdze nejcas-
néj3i neurodegenerativni zmény v mozku, v dobé, kdyZ jesté nejsou vyvinuty zndmky v MR obraze.

U 12letého chlapce vyhodnocovali p¥inos PET vy3etteni a déle single foton emission tomography
s pomoci '?|-2B-carbomethoxy-3-p(4-iodophenyl)tropane a "?l-iodobezamide a MR spektrosko-
pii. Potvrdili korelaci mezi MR a PET ndlezem pro detekci pozdnich degenerativnich zmén CNS

PET vy3etteni potvrdilo spontdnni vymizeni nemoci i pfi multisystémovém postizeni a korelovalo
s l[é¢ebnou odpovédi.

PET-CT vy3etteni pred lécbou pfineslo informace o dalsich loZiscich, o nichZ neinformovala scin-
tigrafie skeletu a radiografické vy3etteni skeletu. P¥i kontrole po 1é¢bé informovalo o |é¢ebné

PET vy3etfeni bylo pouZito k planovéni radioterapie - umoznilo radioterapii zacilit pouze na lo-

PET vysetreni identifikovalo aktivni kostni loZiska LCH, odlisilo aktivni loZiska od neaktivnich (zho-
jenych loZisek). Lécebnd odpovéd mnohem dfive detekovatelna pomoci PET, nez bylo mozné na
lécebnou odpovéd usoudit z vysledkd scintigrafie kosti nebo radiografického vysetieni (vznik os-
teosklerotickych zmén v okoli loZiska = zndmka lé¢ebné odpovédi).

PET-CT vy3etteni pouZito k monitorovan( G¢innosti |écby. Vysledky PET-CT korelovaly s klinickym
pribéhem a odrézely Ié¢ebnou odpovéd dFive nez jind zobrazovacfi vy3eteni.

PET vysetfeni pouZzito ke sledovani loZisek v CNS.

Byla vyhodnocena akumulace fluorodeoxyglukdzy u 19 pacientd s malignimi a u 33 pacientl s be-
nignimi kostnimi tumory. Osteosarkomy vykazovaly hodné vysokou akumulaci. Z tumora, které
byly fazeny do skupiny benignich, vykazovaly vysokou akumulaci tumory obsahujici histiocy-
tarni buriky, tedy i LCH, dale obrovskobuné¢ny kostni tumor, chondroblastom, fibrézni dyspla-
zie a také kostni projevy sarkoidézy. Intenzita akumulace v téchto loZiscich se bliZila akumulaci lo-
Zisek osteosarkomu.

PET-CT v3ak mGzZe detekovat duplicity, autofi uvddéji, Ze 4% pacient(i vySetfovanych pro nety-

Autor P(?Cet‘,

pacientd
Derenzini 2009 4
[156]
Krajicek 2009 11 s plicni
32] formou
[ LCH
Philips 2009 41 dédi,
[157] 3 dospéli
Ribeiro 2008 7
[158]
Steiner 2005 ]
[154]

u pacientti s LCH.

Takahashi 2007 9
[161]
Kaste 2007 5
1162] odpovédi.
Weiss 2006 3
[153] Ziska aktivity LCH.
Binkovitz 2003 3
[163]
Blum 2002 9
[164]
Calming 2002 9
[165]
Aoki 2001
[166] 52
Giovanella 2007 ]
[167]

reoidni tumory md zvySenou kumulaci ve titné Zldze a z nich 40 % ma tumor $titné zlazy. V popiso-
vaném piipadé v3ak ve $titné Zlaze bylo loZisko LCH ovéfené histologicky.

ktery prokazal svou tcinnost u multi-
systémového plicntho postiZeni. Pozi-
tivni dopad lé¢by 2-chlorodeoxyadeno-
sinem na plicni formu LCH byl doloZen
v nékolika publikacich [141-145].

V ptipadé kozniho a dal$tho multi-
systémového postiZenf Ize pouzit kom-
binovanou lé¢bu - PUVA, prednison,
merkaptopurin a vinblastin [146].
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Dalsi léky. Efekt byl popsan také po
etanerceptu [147] a opakované po
thalidomidu [148].

Z druhé strany nutno zminit, Ze byla
popsana reaktivace nemoci po lé¢bé
kolitidy a infliximabem [149].

Do komplexni |é¢by v8ak patti také
zvlddéni infekci, které se v poskozenych
plicich ¢asto vyskytnou, a dale ope-

racnf feSeni pneumotoraxi ¢i Feseni
pneumotoraxt pleurodézou [116].

Stanoveni rozsahu nemoci

a vyhodnocovini Gé¢innosti lécby
Nejvétsim problémem je vyhodnoco-
vani aktivity nemoci, a tedy i efekti-
vity |é¢by. Zakladnim vy3etfenim byly
snimky skeletu detekujici kostni loZiska
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a také scintigrafie skeletu. Mékkotka-
rfovou expanzi lze zachytit pomoci
magnetické rezonance (MR) a vy3et-
fenim pomoci poditadové tomografie

V literatufe se objevilo nékolik zminek
o pfinosu scintigrafického zobrazenf
aktivnich loZisek LCH pomoci oktreoti-
dového skenu [150-152]. Tyto metody
viak nedosly Sirstho pouziti. Prehled
véech metod pouzivanych k detekci
LCH uvadéji ¢etni autoti [153-155].

V poslednich letech je hodné pozor-
nosti vénovano pfinosu PET a PET-CT
zobrazeni pro stanoveni rozsahu ne-
moci a vyhodnoceni lé¢ebné odpovédi.

Ital$ti autofi pouzili PET vySetfen(
k vyhodnoceni dcinnosti chemotera-
pie MACOB-B 4 pacientl. PET vyset-
feni zobrazilo novd loZiska, kterd nebyla
ztetelnd na ostatnich vy3etienich u 2 ze
4 vysettenych. DosaZeni negativity po
lé¢bé bylo predpokladem k dlouhodobé
remisi nemoci [156]. Autofi z Hous-
tonu publikovali stejnou zkuSenost,
srovnali ptinos PET-CT, scintigrafie
kosti, CT a MR vySetfeni pro stanovenf{
rozsahu nemoci a vyhodnocen/ lé¢ebné
odpovédi celkem u 44 pacientl (41 déti
a 3 dospéli). Svou analyzu uzavreli kon-
statovanim, Ze celotélové PET-CT zob-
razi loZiska v kostech i v mékkych tka-
nich a informuje o |é¢ebné odpovédi
s véts( presnosti nez scintigrafie skeletu,
MR a CT [157].

PET-CT je pfinosem také pro detekci
neurodegenerativn{ formy LCH. Typic-
kym ndlezem pro neurodegenerativni
formu LCH je bilateralni hypometa-
bolizmus v cerebellu, bazalnich gan-
gliich, frontalnim kortexu a relativné
zvy$eny metabolizmus v amygdale
a tyto zmény predchézeji MR zméndm
[154,158]. ZkuSenosti s PET-CT u pa-
cientl s LCH sumarizujeme v tab. 10.
Do tdnora roku 2010 byla vSak v Me-
dline pouze jedna prace hodnotici
PET-CT u plicni formy LCH.

Krajicek et al [32] hodnotili p¥inos
vySetfeni PET u 11 pacientt s plicni for-
mou LCH. Z téchto 11 pacientl bylo
pozorovadno zvyseni akumulace fluo-
rodeoxyglukdzy v plicnim parenchymu
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u 5, ztoho u 3 se jednalo o multiorga-
nové postizeni. PET pozitivni pacienti
méli v plicnim parenchymu ¢etné no-
dularity obvykle mensi 8 mm a pocet
nodull ve vySetfeném poli byl vy3si
nez 100, zatimco PET negativni pa-
cienti méli plicni formu LCH domi-
nantné ve stadiu cyst s podtem no-
duldl ve vySetfeném poli mensim nez
25. PET vy3etfeni je doporucovdno
i pro sledovani dalsich histiocytarnich
chorob - Erdheimovy-Chesterovy ne-
moci [159,160,169,170]. ZkuSenosti
s PET-CT u LCH shrnuje tab. 10.

Nami navrzené a ovérené hodnoceni
plicni aktivity na zakladé indexu, po-
méru naméfené maximalni hodnoty
SUV__ ve sférickém prostoru pravé plice
ku maximalni hodnoté SUV__, namé-
fené ve sférickém prostoru jater - index
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar - zatim
nebylo v odborné literatute publiko-
vdno a bude vyZadovat ovéteni na vét-
$im souboru pacientd. Uvedeny index
muZe byt jisté ovlivnén mnoha daldimi
faktory. V soucasnosti neexistuje mimo
HRCT plic a funkéniho vySetteni jind vy-
Setfovacl metoda, kterd by presnéji in-
formovala o aktivité plicni formy LCH.
Klasické PET-CT vySetfeni a hodnoceni
neni u plicni formy proveditelné, pro-
toZe rozméry nodularit jsou mensi, nez
je schopna PET kamera rozlisit. Proto
povaZujeme méreni a dlouhodobé sle-
dovani indexu SUV__ Pulmo/SUV__
Hepar za velmi uZite¢né doplnéni

X

v soucasnosti existujicich zdrojd infor-
maci o plicni formé LCH. U konkrét-
niho pacienta pak klademe diiraz nejen
na dosaZenou absolutni hodnotu, ale
hlavné na vyvoj indexu v ¢ase.

Zavér pro praxi
U mladych pacientl se zavislosti na
cigaretdch (kurakl) s dlouhodobéj-
§fim kaslem a pFipadné dusnosti je
nutno myslet na intersticidlni plicni
postizeni a v ramci diferencidlni
diagndzy také na plicni formu LCH.
Véasny prikaz plicni formy LCH
a vcéasnd léc¢ba mohou vést k zasta-
ven{ procesu, ktery jinak progresivné
destruuje plice.

Zmény v plicnim parenchymu zpUso-
bené plicni formou LCH jsou velmi
dobfe viditelné na HRCT plic, za-
timco na klasickém RTG snimku
nemusi byt zietelné zadné patolo-
gické zmény. Proto se pro vyhodno-
covéani dynamiky plicni formy LCH
standardné pouzivd HRCT vy3etien{
a funkénf plicnf vy3etteni.

Pro difuznost procesu nebylo kla-
sické hodnoceni PET-CT u plicnf
formy p¥inosné, ac je pfinosné pro
detekci loZisek této nemoci v jinych
Castech téla. Vysoka cetnost plicnich
nodularit u aktivni formy LCH a je-
jich mald velikost je dGivodem, pro¢
zvySeni jejich cetnosti ¢i Ubytek je-
jich Cetnosti i metabolické aktivity
v nich nelze proméFovat u jednotli-
vych z nich. Tento problém lze obe-
jit metodou hodnocent aktivity plicn{
formy LCH, kterd je zaloZena na vy-
hodnocovani maximélni akumulace
fluorodeoxyglukézy ve zvoleném ob-
jemu pravé plice. Pfi stanoveni po-
méru aktivity plicni/jaterni dochdzf
ke sniZenf variability mezi jednotli-
vymi studiemi, a navic jen tak lze po-
rovnat i méreni z rlznych ptistrojd.
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar v roz-
mezi 0,2-0,4 oznadujeme jako nor-
malni, 0,4-0,5 oznadujeme jako
slabé pozitivni, hodnoty 0,5 a vy3e
jako pozitivni, korespondujici s ak-
tivni plicni formou LCH. Pro sledo-
van{ pacient( s plicni formou LCH
se ukdzaly pfinosné nejen vyse namé-
fené aktudlni hodnoty, ale také indi-
vidudlni vyvoj namérenych hodnot
pii opakovaném sledovédni. Popsané
hodnoceni difuzni plicni aktivity LCH
s pomoci PET-CT vy3etfeni a poméru
SUV__ Pulmo/SUV__ Hepar pted-
stavuje potencidlni novou metodu
pro hodnoceni aktivity plicni formy
LCH, ktera doplriuje vySe jmenované
metody.

Tato publikace byla ptipravena v rdmci
projektu MUNI/A/1012/2009 s ndzvem
,Optimalizace diagnostiky a terapie ma-
lignich chorob a komplikaci, které tyto ma-
ligni nemoci provazeji, s vyuzitim novych
molekuldrné biologickych metod“, a také
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je souddstf aktivit v rdmci grantd IGA MZ:
NR9225, NS10387 a NS10406.
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