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Souhrn: Granulomatdéza z Langerhansovych bunék je vzacné onemocnéni neznamé etiologie, charakterizované infiltraci alveoldrnich sept
aktivovanymi Langerhansovymi burikami a eozinofilnimi granulocyty. Akumulace téchto bunék vede k tvorbé mnohocetnych cystickych
utvar(. Postizen( plic u dospélych se vyskytuje prevazné samostatné, vzacnéji v rdmci systémového onemocnéni s postizenim skeletu nebo
neurohypofyzy. Prognéza onemocnéni u dospélych jedincl je vétsinou dobrd, u 80% nemocnych dochazi k remisi nebo stabilizaci one-
mocnéni spontdnné nebo po kortikoterapii, pouze u 10-20% pacientl dochazi k progresi onemocnéni s respira¢nim selhanim.
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Langerhans cell granulomatosis

Summary: Langerhans cell granulomatosis is a rare disease of unknown aetiology and characterized by an infiltration of alveolar septa
with activated Langerhans cells and eosinophylic granulocytes. Accumulation of these cells leads to a development of multiple cystic for-
mations. The involvement of the lungs is usually present on its own, more rarely it is seen as part of a systemic disease involving skeleton
or posterior pituitary. The disease prognosis in adult patients is usually good, 80% of patients achieve remission or stabilization of the

disease either spontaneously or following a corticosteroid therapy, 10-20% of cases progress to respiratory failure.
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Plicni forma granulomatdzy z Langer-
hansovych bunék (PGLB) je vzacné one-
mocnéni neznamé etiologie, charakte-
rizované v plicich infiltraci alveoldrnich
sept aktivovanymi Langerhansovymi
burikami a eozinofilnimi leukocyty
[1,2,4-6]. Proliferace Langerhanso-
vych bunék nemda nadorovy charakter.
Aktivované Langerhansovy buriky po-
Skozuji plicni matrix produkei oxido-
vych radikal(i a protedz. Tato poskozenf
vede k tvorbé mnohocetnych cystickych
dtvarG. Onemocnéni se vyskytuje se ¢as-
téji u déti (vice u divek, pomér chlapci :
divky 1 : 8) [6]. V dospélosti postihuje
prevdzné mladé muze, kutdky cigaret
s maximem vyskytu od 20 do 40 let véku
[5]. | zdravi kuFaci mayji vy33i pocet Lan-
gerhansovych bunék v peribronchidl-
nim intersticiu a v alveolech.

Soubor nemocnych

Z 5 222 nemocnych pfijatych na I. kli-
niku TRN 1. LF UK a VFN mélo 12 ne-
mocnych PGLB (0,22 % souboru). Jed-
nalo se o 6 muzl a 6 Zen primérného
véku 41 £17 let, 11 kufdkd a jednu neku-
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Facku. Nej¢astéjsimi symptomy onemoc-
néni byla ndmahova dusnost a kasel.
Nemocni méli mirnou obstrukéni venti-
lacnf poruchu (FEV, 74,1 + 17,6% n.h.)
se stiedné téZce snizenou difuznf kapa-
citou plic pro CO (DL, - 53,8 £ 17,3%
n.h.). HRCT skeny hrudniku prokazo-
valy zmény kompatibilni s diagnézou
PGLB. Diagnéza byla podporena vyset-
fenim bronchoalveolarni lavazni teku-
tiny immunocytologicky (CD1* buriky
32,9 £ 13,6%, prikaz S-100 proteinu).
U viech kutakd jsem doporudili zdkaz
kouteni, u 7 nemocnych jsme podali
jesté glukokortikoidy. U 3 nemocnych
jsme pozorovali progresi onemocnént,
jeden nemocny v pribéhu sledovéni ze-
mrel na respiraénf insuficienci.
Podrobné nélezy u jednotlivych ne-
mocnych jsou uvedeny v tab. 1.

Diskuze

Plice jsou u PGLB postiZzeny &astéji
u dospélych nez u déti. U dospélych se
vyskytuje postizen{ plicni nej¢astéji izo-
lované, kdezto u déti je ¢asto soudastf
multisystémového onemocnéni. 90%

dospélych pacientt s plicni formou
jsou kuraci cigaret [5].

Klinicky mdze byt onemocnéni asym-
ptomatické (ve 30-50%) nebo se miize
manifestovat Sirokou $kalou pfiznakd,
nejéastéji suchym kaslem, namahovou
dudnosti, febriliemi, schvdcenosti, ztra-
tou hmotnosti, hemoptyzou. Nékdy vy-
hledd nemocny lékate pro nahle vzniklou
dugnost a bolest na hrudi pleuralniho
charakteru p#i pneumotoraxu (15%).
V pribéhu onemocnéni mize dojit
k rozvoji diabetes insipidus (5-10%).

Na skiagramu hrudniku tvofi his-
tiocytarni loziska obraz uzlikd hvézdico-
vitého tvaru. U pokrocilejsiho onemoc-
nénf je RTG ndlez charakteru vostinovité
plice s cystami a bulami. Intersticidlnf
zmény jsou vétdinou symetrické s ma-
ximem ve stfednich tfetindch plic-
nich poli. | u pokrocilého onemocnéni
nélez 3eti oblast kostofrenickych dhla.
Nékdy maze byt pfitomen i pleuralni vy-
potek nebo pneumotorax [3].

Na vypocetni tomografii hrudniku
se infiltrace plic projevi tvorbou ma-
lych cyst do velikosti 10 mm a mik-
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Tab. 1. Nalezy u jednotlivych pacientd.
Pohlavi Vék Kouteni TLC FVC FEV, DL, AM% Ly% Neu% Eo% CD1a% S-100 Th IZObE,‘ ,
sledovéni
M 37 ano 76 70 65 66 82 16 1 1 8 ano  Pred 8 let
Z 20 ano 87 80 80 69 81 9 2 8 30 ano 0 7 let
M 24 ano 80 84 83 47 59 0 24 17 50 ano 0 6 let
M 19 ano 92 93 67 51 72 17 1 8 30 ano  Pred 5let
M 31 ano 73 78 74 54 71 20 7 2 35 ano  Pred 3 roky
z 24 ne 86 89 82 59 61 32 7 0 20 ano  Pred 2 roky
z 48 ano 92 54 43 23 nd nd nd nd nd nd Pred 3 roky
z 70 ano 83 80 79 69 83 10 4 2 20 ano 0 1,25 roku
Z 49 ano 58 57 56 19 nd nd nd nd nd nd P 2 roky
M 61 ano 86 83 88 79 85 10 5 0 50 ano 0 1 rok
Z 58 ano 114 118 106 62 86 3 10 1 36 ano 0 4 mésice
M 46 ano 83 75 65 48 86 6 7 1 50 ano P 1 rok
pramér 41 11+1 842 81 741 538 77 12 6,8 4 32,9 3,3 roku
nd - neprovedeno, Pred - Prednison
ronoduldrnimi denzitami. Prasknu- Ptinosem v diagnéze mize byt K prognosticky nepfiznivym faktortim

tim téchto cyst a jejich komunikaci
s pleuralni dutinou dochéazi ke spon-
tannimu pneumotoraxu. Noduly od-
povidaji histologickému nalezu granu-
lom0. Nalez denzit typu mlécného skla
neni pro toto onemocnéni typicky [3].

P¥i vysetfeni funkce plic nachdzime
jak restriktivni ventila¢ni poruchu, tak
i obstrukci, nebo kombinovanou ven-
tilaéni poruchu. Ventila¢nfi parametry
mohou byt iv normé. Zalezi na pokro-
Cilosti onemocnéni. S progresi choroby
spojené s tvorbou bul a cyst dochézi ke
zvy$ovani rezidudlntho objemu a po-
méru RV/TLC. Nejcitlivéjsim funkénim
parametrem pfi tomto onemocnéni je
snizenf difuzni kapacity plic (DL_,).

U plicniho postizeni pf#i granulo-
matéze z Langerhansovych bunék je
diagnézu mozno stanovit pomoci bron-
choalveolarni lavdze. Langerhansovy
buriky Ize v ziskaném materidlu identifi-
kovat priikazem CD1a pozitivnich bunék
nebo elektronmikroskopickym vy3ette-
nim lavazni tekutiny s nalezem Birbec-
kovych granul. Langerhansovy buriky se
pozitivné barvi na S-100 protein, CD1a
glykoprotein a v elektronové mikrosko-
pii jsou v jejich cytoplazmé pfitomna Bir-
beckova granula. V p¥ipadé plicni formy
granulomatézy z Langerhansovych
bunék je v lavazni tekutiné vice nez 5%
CD1a bunék, zatimco u zdravych osob
je pocet CD1a bunék mensinez 1% [7]
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i plicni biopsie, kde nachdzime cha-
rakteristicky obraz granulom a cys-
tickych zmén. Casné stadium one-
mocnéni se vyznacuje pFitomnostf
granulom@ a vyplnénim alveold Lan-
gerhansovymi burikami a pneumocyty
2. typu. V pokrocilém stadiu je p¥i-
tomna fibréza s tvorbou cyst a vosti-
novité plice. Fibroblasticka proliferace
v granulomech nahrazuje buné¢né in-
filtrdty centripetdlné [1,2,5].
Diferencialné diagnosticky je nutno
odlisit granulomatézu z Langerhanso-
vych bunék od kryptogenni fibrotizujici
alveolitidy, exogennf alergické alveoli-
tidy, lymfangioleiomatdzy, Wegenerovy
granulomatézy nebo sarkoidézy [1,4].
PFi 1é6¢bé onemocnéni zdlezi na roz-
sahu onemocnéni, zda se jednd o po-
stizeni jednoho systému, nebo zda jde
o postizeni. U obou je v8ak nejdilezi-
téjsi zakaz koufeni. U izolovaného po-
stizeni plic je po zanechdni koutenf
moznd spontdnni remise. Jinak za-
kladnf lé¢bou je kortikoterapie (predni-
son v davce 0,5-1mg/kg s postupnym
snizovanim po dobu 6-9 mésictr). Dalsi
volbou v [é¢bé jsou cytostatika etopo-
zid nebo vinblastin. U pacient( s pro-
gres{ onemocnéni pres |é¢bu vedouci
k tézké hypoxemii s event. plicni hyper-
tenzf je indikovana transplantace plic.
Prognéza u plicniho postiZeni je
v 80-90% dobrd, v 10-20% 3patna.

patti vék, celkové symptomy, opako-
vané pneumotoraxy, vyrazna poru-
cha funkce plic, pokro¢ilé zmény na
skiagramu hrudniku charakteru vosti-
novité plice a HRCT hrudniku, mimo-
plicni postizeni's vyjimkou kostnf léze.
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