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Souhrn: Oblast hlavy a krku byvd postizena az v 90% p¥ipadi nemocnych s histiocytézou z Langerhansovych bunék (LCH). P¥iznaky
v oblasti hlavy a krku mohou byt viibec prvnimi ptiznaky u multisystémovych forem. Podezfeni na LCH by mél vzbudit dlouhodoby vytok
z ucha nereagujici na antibiotickou |é¢bu, zvétdeni miznich uzlin a tumory v orbité. Multisystémova forma LCH se maze vyskytnout u do-
spélych osob s osteolytickymi |ézemi lebky, které jsou sdruzeny s endokrinologickymi a/nebo neurologickymi symptomy (napf. centralnf
paliativni charakter. Mastoidektomie u rozséhlé destrukce pyramidy p¥inasi dlevu od bolesti. U izolovanych |ézi p¥ipadd v tvahu exstirpace
loZiska a lokalni aplikace steroidt. Autor popisuje 3 kazuistiky nemocnych s multisystémovou formou LCH. Prvni pacientka je sledovdna
33 let, byla lécena vinblastinem (vice nez 125 bolust 10 mg i.v.), prednisonem, ozéfenim (loZiskovd davka na pyramidu vpravo preséhla
100 Gy) a mastoidektomif se dvéma revizemi. V soucasné dobé pretrvava diabetes insipidus, kozni projevy a rozsahla destrukce kosti span-
kové, tylni a atlantookcipitélniho skloubeni a pravdépodobné postizeni pravého spankového laloku. Nemocna je nyni léc¢ena kladribinem
a dexametazonem. Druhy pacient je sledovdn 4 roky s postizenim spankové kosti a plic, byl [écen mastoidektomif, leustatinem a ozafenim,
nyni se nachazi v kompletni remisi. Treti pacient je sledovdn 3 roky pro postiZeni plic a chronicky zanét zevniho zvukovodu dobte reagujici
na obvyklou antibiotickou a antimykotickou lé¢bu (diagndza ze zvukovodu nebyla potvrzena). Probiha |léc¢ba kladribinem.
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Head and neck manifestation of Langerhans’ cell histiocytosis

Summary: Head and neck region used to be involved in almost 90% of patients with Langerhans cell histiocytosis (LCH). Symptoms in
head and neck region could be the first symptoms in multisystem disease. Physician should have a suspicion on LCH in patient with long
lasting discharge from the ear not reacting on current antibiotic treatment, enlargement of neck lymph nodes and tumors in the orbit.
Multisystem disease should be in patient with osteolytic lesions of the scull which are combined with endocrinology and neurology sym-
ptoms (diabetes insipidus etc). The base of treatment in multisystem disease is in systemic chemotherapy and radiotherapy; surgery has
only palliative character, for instance mastoidectomy in advanced destruction of mastoid process of the temporal bone brings relief of
pain. In localized (single site) lesions of LCH there is recommended surgery and topical application of steroids. Author describes three
cases of patients with multisystem disease of LCH. One patient has been followed up for 33 years, she was treated with vinblastin (more
than 126 time 10 mg i.v.), prednison, radiotherapy (focal dose was more than 100 Gy on the right temporal bone) and mastoidectomy
with two revisions. Today there is diabetes insipidus, peripheral palsy of facial nerve, skin manifestation, advanced destruction of the
temporal and occipital bone, atlantooccipital junction and probably intracerebral manifestation in right temporal lobe. Patient is now
treated with cladribine and dexamethason. The second patient has been treated for 4 years with the temporal bone involvement and pul-
monary disease with mastoidectomy, leustatin and radiotherapy. He is now in full remission. The third patient has been treated for 3 years
with pulmonary involvement of LCH and chronic inflammation of external auditory meatus good reaction on antibiotic and antimycotic
treatment (the diagnosis has not been established yet from the ear). Therapy with cladribine is now running.
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Uvod

Incidence histiocytézy z Langerhanso-
vych bunék (LCH) u dospélych je uda-
vana v poctu 1-2 pfipady na milion
obyvatel [3]. Priblizné ve 30% je LCH
diagnostikovana u dospélych osob [25].
Oblast hlavy a krku byva postizena az
v 90% pripadl [17]. Podle jinych od-
hadu vice nez 60% pacientt s LCH ma
postizen{ hlavy a krku v dobé diagndzy
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a u dalich asi 20% nemocnych se objevi
léze hlavy a krku v dal$im prabéhu cho-
roby [9,14]. Nejc¢astéji se vyskytuje posti-
Zeni plochych kosti lebky, nasleduje léze
tempordlni kosti, kiize, mandibuly anebo
maxily a cervikalni lymfadenopatie [14].
Izolované extraosealni |éze v oblasti hlavy
a krku byly pozorovény na kazi, sliznici
patra, nosu, hrtanu a p¥iusni slinné zlazy,
ale tyto vyskyty jsou extrémné vzacné.

Otologické projevy

Vyskyt usni symptomatologie je uva-
dén v literatute [12,19-21] od 15 do
61%. Asi u 1/3 pacientl byva postiZen(
usi oboustranné, oboustranny vyskyt je
Castéjsi u déti mladsich 10 let [2].

LCH muZze probihat samostatné pod
obrazem zadnétu kize zevniho zvuko-
vodu s usnimi polypy nebo bez nich
a vyskytuje se az u 50% pacientd [21].
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Tento samostatnyzanétkdze zvukovodu
nereaguje na obvyklou antibiotickou
[é¢bu, ale pomérné dobre reaguje na
topickou lé¢bu mechlorethaminem (ni-
trogene mustard, mustin). V retroauri-
kularnich ryhdch je mozné pozorovat
kozni zmény - papuldzni az nekrotic-
ko-pustulézni morfy.

P¥i postizeni temporalnf kosti pfi LCH
se |éze nejcastéji §iti do zevniho zvuko-
vodu, aroduje zadni sténu, otoskopicky
se jevi jako polyp nebo granulace ve
zvukovodu, pfi¢emz stiedousi i bubi-
nek byvd intaktni. Klinicky se jevi tato
faze jako zanét zvukovodu, neodpovi-
dajici na obvyklou lé¢bu antibiotiky. PFi
dal$im Sifeni mlze byt postizena kor-
tikalnf vrstva mastoidu, tegmen, laby-
rint a kostnf |éze se mize 3ifit do Su-
piny kosti spankové a do processus
zygomaticus [12]. Klinickym projevem
je bolest hlavy, pocit plnosti v uchu,
porucha sluchu, nékdy bolestivé zdu-
feni retroaurikuldrné, zavrat a perifernf
paréza licniho nervu. Kosténé pouzdro
labyrintu silné odolavd invazi tumoru,
a proto se objevuje percepéni nedo-
slychavost aZ pfi pokrocilejsi destrukci
spankové kosti. Mirna pfevodni nedo-
slychavost je obvykla v dtsledku p¥#mé
invaze tumoru do zevniho zvukovodu
a stredousi. Klinicky obraz specifického
onemocnéni mastoidu je obvykle zkres-
len sekundarni infekci s projevy akutni
mastoiditidy. Klinicky a RTG pokro¢ila
LCH temporélni kosti pfipomind cho-
lesteatom a s touto diagnézou je pa-
cient ¢asto operovan. P¥i trepanaci
vybézku se zjisti loZisko vyplnéné na-
hnédlymi hmotami nebo ZlutoSedymi
granulacemi, které jsou fragilnf, kr-
vaceji, ptsobi destrukei kosti a které
se kromé barvy od cholesteatomu lisf
i neostrym ohraniéenim [2]. V granu-
lacich také byvaji pokrvacena nekro-
tickd loziska. P¥i postizeni os petro-
sum spankové kosti maze byt pfitomny
vytok z ucha, pulzatoricky Selest, za-
vraté a periferni paréza licniho nervu.
Diferencialné diagnosticky je nutné od-
lisit zdnét stfedousi s cholesteatomem,
zanét zevniho zvukovodu a akutni mas-
toiditidu, karcinom, glomus tumor, os-
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teomyelitis, Wegenerovu granuloma-
6zu a fibrézni dysplazii. Podezieni na
LCH posiluje nalez polypu v zevnim
zvukovodu pfi celistvém bubinku.

Vétsina autorl se shoduje na tom,
Ze vyjma diagnostické biopsie muze
chirurgicka lé¢ba u diseminovanych
forem nabidnout pro [é¢bu LCH jen
velmi malo [14]. Chirurgicka [é¢ba ma
v téchto p¥ipadech pouze paliativn{ vy-
znam [8]. Tézisté |écby spocivd spise
u postizeni vice systémt v chemotera-
pii (vinblastin, prednison, kladribin)
a ozareni. U izolovanych |ézi p¥ipada
v tvahu exstirpace loZiska a lokalnf
aplikace steroidd.

Postizeni krénich uzlin

K abnormalni proliferaci histiocytar-
nich elementd dochdzi i v cervikal-
nich lymfatickych uzlindch. Smith et
al [26] udavaji vyskyt palpacéné zjisti-
telnych krénich uzlin asi ve 30% LCH.
Ty mohou byt postizeny napft. ve formé
generalizované lymfadenopatie, nej-
castéji jsou vSak postizeny laterocervi-
kalni a submandibuldrni kréni uzliny.
Zvétseni uzlin mdzZe byt prvnim p¥i-
znakem choroby [11]. Izolované posti-
Zeni lymfatickych krénich uzlin bez po-
stizenf kiize nebo kostf je velmi vzdcné
[28]. Nejsou popisovény zvlastn{ vlast-
nosti téchto uzlin, které by umoznily je-
jich makroskopické odliseni od jinych
onemocnéni lymfatickych uzlin, pro
diagnézu je rozhodujici histologické
vySetieni s priitkazem CD Tla anebo
CD 207 [23]. Cervikdlni lymfadeno-
patie se vyskytuje ¢asto p¥i multisysté-
mové formé nemoci a prevlada nézor,
Ze celkova systémova lé¢ba md pred-
nost pied [é¢bou chirurgickou, poné-
vadz vétsinou dochazi k dobré odpo-
védi na systémovou lé¢bu [14].

Postizeni ostatnich lokalizaci

v ORL oblasti

LCH moze predstavovat diagnosticky
hlavolam a mize postihnout jakouko-
liv lokalizaci hlavy a krku: klinovou
kost, paranazalni dutiny, kosti Celistf,
dutinu ustnf, kofen jazyka, epiglot-
tis a pradudnici. Vétsinou jde o velmi
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vzacny vyskyt popsany v ojedinélych
pozorovanich. Urcitou vyjimku pred-
stavuje lokalizace LCH ve sliznici du-
tiny ustnf, kde je vyskyt ¢astéjsi, napt.
Smith [26] udavé vyskyt u 15% nemoc-
nych. Pacienti si stéZuji na ,afty“ v ds-
tech, které znesnadnuji p¥jem potravy.
Byvd postiZena sliznice gingivy, tvrdého
i mékkého patra, patrovych obloukd
a bukalni sliznice. Klinicky se tyto léze
jevi jako $itici se dlouhotrvajici a pro-
gresivné se zhorsujici ulcerace s granu-
la¢ni tkani. P¥i postizeni kostf Celisti do-
chézi k vypadavani zubd, patologické
zmény na kostech Celisti ale nemusi byt
pozorovany [5]. U Zen byvd postizen(
slizni¢ni vystelky dutiny dstni spojeno
s postizenim vaginalnf sliznice [5].

Kazuistiky

Kazuistika 1

Na Klinice otorinolaryngologie a chi-
rurgie hlavy a krku (KOCHHK) FN u sv.
Anny v Brné je lé¢ena nemocnd naro-
zend v roce 1955. Az do svych 22 let
byla zcela zdrava. V roce 1977 byla
provedena excise granulomatézni léze
z maxilly, jez byla histologicky po-
psana jako resorp¢ni granulom, ale ci-
lené na LCH tehdy vySetfena nebyla. Ve
véku 23 let, 5 mésicti po porodu zdra-
vého ditéte, byla diagnostikovdna hor-
monalni hypofyzarni dysfunkce véetné
diabetes insipidus. V roce 1979 byla
z ulkusu na sliznici vulvy stanovena his-
tologicky diagnéza LCH, objevily se
téZ ulcerace a pistéle v axilach a sebor-
rhoickd dermatitida. Nemocna byla |é-
¢ena protizdnétlivym ozdfenim a cy-
tostatiky (cyklofosfamid, metotrexat,
5-flourouracil, prednison, adriamycin,
vincristin, vinblastin). Nejvyraznéjsi re-
mise nasledovaly po é¢bé predniso-
nem a vinblastinem. Vinblastin byl po-
davén v tydennich bolusech 10 mg i.v.
Nemocnd v roce 1985 i ptes hypofy-
zarni hormonalni dysfunkci a chemo-
terapii vinblastinem v 1. trimestru gra-
vidity porodila zdravé dité. V srpnu
roku 1991 (po14 letech priabéhu) se
objevila v obou zvukovodech pistél se
smetanové Zlutym obsahem. Po che-
moterapii (pro projevy LCH v jinych

2577




Projevy histocytézy z Langerhansovych bunék v ORL oblasti

(v roce 2005) u pacientky 1.

lokalizacich) doslo ke zhojeni zvuko-
vodil. Od za¥i roku 1992 opét tporny
zanét zevniho zvukovodu vpravo s gra-
nulacemi a hojnou sekreci. Kultiva¢né
byl zjistén opakované Staphylococcus
aureus, nereagujici na antibiotickou
[é¢bu (Augmentin, Lincocin). V pro-
sinci roku 1992 byla z granula¢nf tkdné
ve zvukovodu vpravo potvrzena his-
tologicky diagnéza LCH, bez RTG
zndmek postizeni tempordlni kosti.
V lednu roku 1993 proto ozafena na
cesioteraxu z jednoho p¥imého pole na
pravy zvukovod a byla aplikovana loZis-
kovd davka 15 Gy. Po této 1é¢bé infil-
trat ze zvukovodu vymizel, vytok ustal.
Od kvétna roku 1993 se objevila silnd
bolestivost retroaurikuldrné vpravo,
vétdinou navecer a v noci, pulzujiciho
charakteru. Nemocnd byla bez tep-
lot, RTG spdnkové kosti opét bez zie-
telné destrukce, zvukovod vpravo byl
prostornéjsi, bez zndmek infiltrace ¢i
zanétu, bubinek byl otoskopicky nor-
mélni, ale za nim byl patrny sekret,
pFi paracentéze se vyprdzdnilo véts{
mnozstvi jantarové tekutiny. P¥i vy3et-
feni sluchu byla zjisténa prevodni ne-
doslychavost vpravo (kochlearni re-
zerva az 50 dB). Po 2 mésicich jiz byly
na pravé spankové kosti RTG zndmky
destrukce, byla zvy$end sedimen-
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Obr. 1. Destrukce spankové a okcipitalni kosti vpravo

r. 2. ozséhlé destrukce spankové a okciptlnl’ kosti

Li

vpravo (v roce 2007) u pacientky 1.

tace erytrocytd (FW 75/106), pfitom
ale byla nemocna afebrilni. P¥i antro-
mastoidektomii vpravo byla zjisténa
zmékla zevni kortikalis v oblasti ce-
[ého hrotu. Sklipky hrotu, v zéné in-
tersinofacialnf a retrosinézni byly vypl-
nény chabou $edé rizovou granulaénf
tkani. Aditus ad antrum byl dzky, blo-
kovany zdutelou sliznici, viditelna
¢ast horizontalniho kanélku byla in-
taktni, stejné tak kratké raménko ko-
vadlinky. Histologické vysetfeni odpo-
vidalo diagnéze LCH. Pro pretrvavajici
vytok z trepanadni dutiny bylo jesté po
dvou mésicich provedeno histologické
vySetteni granulaci a byla potvrzena re-
cidiva. Proto byla pacientka ozafena
na cesioteraxu ("’Cesium) z jednoho
ptimého pole na oblast pravého mas-
toidu, aplikovdna celkova loziskova
davka 19,2 Gy ve 12 frakcich.

Pro pretrvdvajici vytok a pistél byla
béhem roku 1994 aplikovana dal3i ak-
tinoterapie (28 Gy), chemoterapie (vin-
blastin) a nemocna uZivala Wobe-Mu-
goz. V roce 1995 byla provedena exko-
chleace tumoru v dolnf ¢elisti vpravo,
histologicky byla opét potvrzena LCH.
V listopadu roku 1995 byla prove-
dena chirurgickd revize stfedousi a tre-
panacni dutiny, histologicky byla veri-
fikovéna persistence LCH - proto byla

podéna dalsi aktinoterapie a chemote-
rapie (vinblastin + prednison). Na CT
lebe¢ni spodiny v za¥i roku 1995 byla
zjisténa infiltrace a osteolyza pravé pyra-
midy, bez priikazu praniku mas do intra-
kranidlniho prostoru. V listopadu roku
1999 byla provedena 3. operaéni revize
antromastoidektomie vpravo a zjisténa
opét rozsahld infiltrace celé pyramidy
bledé riizovou granula¢ni tkdn.

Pro pretrvavajici vytok a granulace
v trepanaéni dutiné a opakované histo-
logicky ovéfenou persistenci LCH byla
nemocna |é¢ena opakovné v prabéhu
let 1998-2006 ozdfenim a chemotera-
pifi vinblastinem. Celkem bylo podano
asi 125 ddavek vinblastinu a 10 mg. Cel-
kové ozareni zevniho ucha a pravé py-
ramidy v prabéhu onemocnéni pre-
sdhlo 120 Gy loZiskové davky.

Od roku 2004 do roku 2008 byla
nemocnd lécena bifosfonaty. Na CT
snimcich z let 2005-2007 je patrna
rozséhla destrukce spankové a okcipi-
talni kosti (obr. 1 a 2). V bfeznu roku
2004 bylo pti pozitronové emisnf to-
mografii (PET) zjisténo drobné loZisko
patologické kumulace pod pravou he-
misférou mozecku, témér s ni splyva-
jici - lozisko se promitalo do mista
destruované okcipitalni kosti dorzola-
terdlné za foramen occipitale.
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V Fjnu roku 2004 byla CT vy3ette-
nim baze lebni zjisténa destrukce v ob-
lasti atlantookcipitdlniho skloubenf
(obr. 3). Funkéni snimky C pdtete
ale neprokdzaly patologicky posun,
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Obr. 3. Destrukce atlantookcipitalniho skloubeni vpravo u pacientky 1.

Obr. 4. CT mozku: dislokace stfedocarovych struktur o 8 mm
a loziska v temporalnim laloku vpravo u pacientky 1.

a proto byl doporucen konzervativn{
postup (pfi chudém klinickém nalezu
s bohatym nédlezem na NMR).

Od dnora roku 2005 do ¢ervna roku
2005 bylo podédno 6 sérii paliativni

u pacientky 1.

Obr. 5. CT mozku - loZiska v temporalnim laloku vpravo
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chemoterapie Lastetu p.o. (Lastet
25mg 2-0-0 den 1.-14. den, interval
28 dni). Na HRCT pyramid byla v cer-
venci roku 2005 zjisténa stabilizace né-
lezu na atlantooccipitdlnim skloubenf
a rozsahld destrukce pyramidy a okci-
pitalni kosti s porusenim ohranicenf
vidi zadni a stfedni jamé lebni. Déle
byly popsény v.s. postradiaéni zmény
bilé hmoty mozkové temporookcipi-
talné vpravo.

Od srpna roku 2006 postupné na-
ristala periferni paréza n. VII. V Fijnu
roku 2008 si nemocnd stézovala na
zvysenou Unavnost a spavost; na CT
mozku byla zjisténa nitrolebni hyper-
tenze, dislokace stfedocarovych struk-
tur o 8mm a 2 loziska (obr. 4 a 5).
29. 10. 2008 byla provedena exstir-
pace tumoru (lozisko o priiméru asi
1cm) oblasti temporélniho mozko-
vého laloku vpravo. Patolog pti his-
tologickém vysetfeni nasel pouze po-
staktinické zmény mozkové tkané
s fokdlIni vaskularni hyperplazii typu te-
leangiektatického kapilarniho heman-
giomu s absenci exprese CD 1a. Déle
byla nemocna lé¢ena vy3simi ddvkami
kortikoidd.

K vyhodnoceni aktivity onemocnéni
bylo provedeno v bfeznu roku 2010 ce-
lotélové PET-CT, p¥i tom se zobrazilo

2579




Projevy histocytézy z Langerhansovych bunék v ORL oblasti

vy,

solitarni lozisko vy$si akumulace ra-
diofarmaka temporélné vpravo, SUV
max. 12,53 (obr. 6). Mimo tohoto lo-
Ziska byla distribuce radiofarmaka
fyziologicka. Kostni defekty v ob-
lasti baze lebni a AO spojeni vyka-
zuji jenom nepatrné vy3si akumulaci
radiofarmaka.

Nyni, po 32 letech pribéhu one-
mocnéni, je trepanacni dutina mirné
zavlhla, zvukovod je slepé uzavien, re-
troaurikularné je secernujici pistél, je
tézka smisend nedoslychavost az prak-
tickd hluchota vpravo se ztratou kolem
90 dB (obr. 7), pretrvava paréza lic-
nfho nervu vpravo, je vyraznd sebor-
rhoickd dermatitida ve vlasaté ¢&asti
hlavy a v zaparkovych oblastech celého
téla. Na kdzi v okoli pravého boltce
jsou tézké trofické zmény (obr. 8). Cen-
trdlni diabetes insipidus je kompenzo-
van Minirinem. Na posledni MR mozku
v lednu roku 2010 je stacionarni obraz
sledovanych postradia¢nich a posthe-
moragickych zmén.

V &ervenci roku 2010 se u nemocné
objevila tézkd parcidlni respiraéni in-
suficience. Pfekvapenim pfi CT vy3et-
feni (obr. 9 a 10) bylo zjisténi, Ze plicni
parenchym je v celém rozsahu bul6zné
zménény ve smyslu emfyzému, podél
zadni plochy obou plicnich k¥idel
s prevalenci bazdlné a vpravo je vidét
zvyseni denzity ve smyslu zdnétlivé in-
filtrace hypostatické lokalni pneumo-
nie v terénu rozedmy a emfyzema-

tézné-fibréznich intersticidlnich zmén.
Po intenzivn{ protizanétlivé |é¢bé a oxy-
genoterapii respiracni insuficience po-
stupné odeznéla. P¥i cileném pdatrani{
v anamnéze jsme zjistili, Ze nemocna si
na dechové obtiZe sice nestéZovala, ale
pFiznala, Ze p¥i vétsi ndmaze méla pocit
nedostatku kysliku jiz nékolik let. Rov-

T

Obr. 7. Tézka smisend nedoslychavost vpravo, prakticka hlu-

chota u pacientky 1.
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Obr. 6. Pozitronova emisni tomografie mozku - solitarni loZisko vy$si akumu-
lace radiofarmaka tempordlné vpravo, SUV__ 12,53 (u pacientky 1).

néz prosté snimky plic (obr. 11) byly
popisovany bez zvlastnich patologic-
kych zmén, nebo bylo vyjddieno jenom
urcité podezreni. Je jasné patrné, Ze pro
diagnézu plienf formy LCH je pfinos-
néjsi CT vysetten( plic nez prosty sni-
mek plic. Vzhledem ke koZznimu nélezu,
suspektnimu loZisku v mozkové tkani

Obr. 8. Trofické kozni zmény v oblasti pravého usniho boltce,
slepé uzavieny zvukovod, seborrhoicka dermatitida ve vlasaté
¢asti hlavy u pacientky 1.
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Obr. 9 a 10. CT 3D rekonstrukce vzdusnych prostor plicniho parenchymu nativ. CT 3D rekonstrukce vzdusnych prostor
ukazuje difuzni prostoupeni plicniho parenchymu emfyzematéznimi bulami velikosti 4-15 mm prakticky bez rezidudlni nor-
malnf plicni tkdné. BazéIni partie obou plicnich kiidel jsou prostoupeny prevdzné intersticidlni zanétlivou infiltract, jak uka-
zuje pohled z boku, sousttedénou v zadnich dolnich partiich plicnich kiidel. Zavér: Difuzni pokrocily emfyzém plic, hyposta-
tickd pneumonie v typickych oblastech. CT vy3ettenf( plic vykazuje zfetelnou pfevahu vypovédnich schopnosti pred prostym
snimkem plic do té miry, Ze stoji za tivahu pouZivat toto zobrazeni na prvnim misté zvlasté u pacientl komplikovanych nebo
ve slozité klinické situaci (Popsal doc. MUDr. Petr Krupa, CSc., pfednosta Kliniky zobrazovacich metod FN u sv. Anny v Brné.).

a postizeni plic u nemocné té. probihd
lécba 2-chlorodeoxyadenosinem.

Kazuistika 2

45lety muz, jehoz prvnim problémem
byla zdvazna dusnost vedouci k hos-
pitalizaci na internim oddéleni v roce
2006. N¢jakou dobu pred tim mu za-
¢aly vypaddvat zuby, p¥ic¢ina nebyla
rozpozndna. Vysledkem diagnostic-
kého vysetteni byl zavér, ktery neodpo-
vidal pravdé - rozedma plic. A z toho
plynuly pouze kontroly u mistnich plic-
nich specialist(.

Asi od cervna roku 2008 se pfidalo
mokvani a vytok z levého ucha. Ne-
mocny byl |écen na sektorové ORL am-
bulanci pro urputny zanét zevniho
zvukovodu vpravo. V prosinci roku
2008 byl pacient prijat na klinické pra-
covisté s asi 4denni anamnézou zavrati,
bolestmi levého ucha a vytokem z ucha.
Otoskopicky byl patrny témé¥ uzavieny
zvukovod se stagnujicim zkalenym se-
kretem, inervace licniho nervu vlevo byla
spravna. Na CT pyramid byl v prosinci
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roku 2008 nalezen rozsahly destruktivn{
proces levé pyramidy (zastfeni zevniho
zvukovodu s destrukei jeho dorzalnf
stény a s rozpadovou dutinou v proces-
sus mastoideus o priiméru kolem 2. cm)
(obr. 12 2 13). V prosinci roku 2008 byla
provedena antromastoidektomie vlevo.
Ve vy¢nélku byla nalezena bleda granu-
la¢ni tkari, kterd destruuje septa a kor-
tikalis zadni stény zvukovodu v ob-
lasti vchodu a v misté prechodu 2. a 3.
dseku n. VII. Histologicky byla potvr-
zena diagnéza LCH (CD1a’, S-100", mi-
toticky index Ki~ 67-25%).

V rdmci patrani po rozsahu nemoci
byla provedena dalsi vySetfeni. P¥i
HRCT plic (bfezen roku 2009) bylo na-
lezeno difuzni postizenf plicniho paren-
chymu - mnohocetné oboustranné sil-
nosténné formace velikosti 3-80 mm,
maximalni zmény byly dorzobazalné,
kde cysty splyvaly a byla zfetelna vosti-
novitd struktura plic s podilem fibréz-
nich zmén. Déle byly patrné drobné
nodularity v plicnim parenchymu a sub-
pleurdlné. P¥i scintigrafii skeletu (leden

roku 2009) byly nalezeny jediné aktivity
v oblasti levého processus mastoideus.

PET-CT vy3etteni (bfezen roku 2009)
potvrdilo patologické zmény plicniho
parenchymu a hrani¢nf konzumaci glu-
kézy v oblasti levého sttedniho ucha -
v defektu po antromastoidektomii.

Kontrolni PET-CT vySetfeni (srpen
roku 2009) jiz neprokazovalo aktivitu
v oblasti levého ucha a ubylo nodularit
v plicnim parenchymu.

Vzhledem k postizeni 2 orgdnt - plic
a levé spankové kosti - byla k é¢bé
pouzita radioterapie na oblasti levého
ucha v ddvce 20 Gy a celkova chemo-
terapie leustatinem v monoterapii
5mg/m? 5 dni po sobé.

Subjektivné se nemocny citi dobfe,
sluch vlevo je uspokojivy (obr. 14), levé
ucho je bez vytoku, spontanni bolesti
ucha nemd. Zevné je ucho bez zndmek
onemocnén.

Kazuistika 3

Pacient (kufak), narozen v roce 1974,
byl zdrav az do prosince roku 2007,
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kdy se néj projevil diabetes insipidus.
Pfi vySetfeni na endokrinologii byl zjis-
tén deficit dal$ich hormond, domi-
nantné androgend a pti vySetfeni na
MR byla zjidténa rozsifena stopka hy-
pofyzy (obr. 15). P¥i detailnim rozboru
anamnézy bylo zjisténo, Zze od roku
2007 pacient také trpi na chronicky
zanét zevnich zvukovodl. Zanét zvu-
kovodtl dobte reagoval na usni kapky
a vyplachy, sluch byl dobry. P¥i oto-
skopickém vysetteni byl zjistén vlevo
fyziologicky obraz, vpravo je kize
zvukovodu v kosténé ¢4sti zarudld, ma-
cerovana, bubinek je celistvy bledy. PFi
dal$im vysetteni je jiz kize klidna. P¥i
CT vysetfeni pyramid nebyla nalezena
destrukce kosti. Vzhledem k absenci
klinickych obtizi p¥i poslednim vy3et-
feni a téméf fyziologickému nélezu
probatorni excise nebyla provedena.
Dal3im problémem bylo svédéni kize
v oblasti perianalni.

V ramci diferencialnf diagnostiky pa-
tologické infiltrace v oblasti hypofyzy
bylo v tnoru roku 2009 provedeno
PET CT s nasledujicim vysledkem: v ob-
lasti plicnitho parenchymu byly proka-
zany cetné drobné cystické utvary riz-
ného tvaru, velikosti od 0,8 do 0,9 cm,
nékteré s pomérné dobte vyznadenou

Obr. 11. Prosty PA RTG snimek hrudniku nativ. Transparence plicniho parenchymu
vpravo apikalné a oboustranné v okolf hild je zfetelné snizend, oboustranné zesilena
interlobia, oboustranné pfi bazich plic naopak se transparence plicniho paren-
chymu difuzné zvy3uje vice, nez byvd obvyklé. Kontury brénice jsou hladké, siny kos-
tofrenické jsou volné. Srdce pfi¢né ulozené, nerozsitené (Popsal doc. MUDr. Petr
Krupa, CSc., pfednosta Kliniky zobrazovacich metod FN u sv. Anny v Brné.).

Obr. 12. CT lebe¢ni spodiny - obraz destrukce levé pyramidy ~ Obr. 13. CT lebeéni spodiny - zastteni zevniho zvukovodu

u pacienta 2.
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s destrukef jeho dorzdlni stény a s rozpadovou dutinou v pro-
cessus mastoideus o priméru kolem 2 cm u pacienta 2.
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Obr. 14. Stav sluchu po antromastoidektomii vlevo u pa-

cienta 2.

sténou. Vysledkem PET-CT vySetten(
byl jednozna¢ny prikaz patologickych
zmén plicniho parenchymu. To bylo
potvrzeno HCRT vy3etfenim plicniho
parenchymu. V dubnu roku 2009 byla
provedena bronchoalveoldrni lavaz
s prikazem 10% CD1 pozitivnich ele-
mentd a pozitivity proteinu S-100.
Tento ndlez odpovidal plicnimu po-
stizeni LCH. Jinak byla v PET ob-
raze nalezena fyziologickd kumulace
radioaktivni glukézy, pouze v oblasti
nosohltanu byla kumulace hrani¢né
zvysend.

V prosinci roku 2009 na kontrolnim
MR mozku bylo patrné, Ze stdle chybf
typicky hyperintenzivni signdl neuro-
hypofyzy. Adenohypofyza méla nor-
malni velikost bez zfetelného loZiska.
Bobulovité rozsitené infundibulum se
mirné oproti predchozi kontrole zvét-
$iloo1mmz4,5na5,5mm. Vzhledem
k prani pacienta zalozit rodinu nebyla
poddna medikamentézni |é¢ba. Pa-
cientovi bylo vysvétleno riziko plynoucf
z kouteni.

Pacient je v subjektivné dobrém
stavu, opakované vytoky z usf jsou mi-
nimalni. Je sledovan a lé¢en na sekto-
rové ORL ambulanci, kde opakované
vyjadreno podezieni na mykotickou in-
fekci a poddvéana lokdlIni antimykotika.
Klinicky je vpravo zvukovod zarudly,
je zde silngjsi kiize, ale bez polyp(, se-
kretu, zvukovod je normalné prostorny.
Bubinek celistvy, Sedy, s reflexem. Vlevo
je vcelku normalni nélez. Vzhledem
k prokdzanému mirnému zvétsenf in-
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filtrdtu hypofyzy
byla zahdjena
[é¢ba 2-chloro-
deoxyadenosi-
E?h?dii? pro pofyzy u pacienta 3.
Zobecnéni pro diagnostiku a lé¢bu
LCH muaze byt pro diagnostiku velmi
obtizna - jednak proto, Ze se na tuto
chorobu pfi diagnostické rozvaze ne-
mysli a také proto, Ze nemoc muze na-
byvat velmi bizarni symptomatologie
[4]. Oblast hlavy a krku byvd posti-
Zena az v 90% ptipadd. Ptiznaky v ob-
lasti hlavy a krku mohou byt vibec
prvnimi pfiznaky u multisystémo-
vych forem. Podezieni na LCH by mél
vzbudit dlouhodoby vytok z ucha ne-
reagujici na antibiotickou é¢bu, zvét-
Seni miznich uzlin, tumory v orbité. P¥i
diagndze je tfeba mit na mysli, ze mul-
tisystémova LCH se muiZze vyskytnout
u dospélych osob s osteolytickymi |é-
zemi lebky, které jsou sdruzeny s endo-
krinologickymi nebo neurologickymi
symptomy. Je nutnd tymova spolu-
prace s |ékafi ostatnich obort a je ne-
zbytny komplexni pohled na onemoc-
néni. Vétsina autor(i se shoduje na tom,
Ze vyjma diagnostické biopsie, chirur-
gicka [écba mize nabidnout pro |é¢bu
multisystémové LCH jen velmi mélo
[8,14]. Chirurgicka |é¢ba mize hrat ur-
¢itou roli u nemocnych s diseminova-
nymi formami, ale mé& pouze paliativni
charakter,

napf. mastoidektomie

u rozsahlé destrukce pyramidy pFindsi

Obr. 15. MR mozku, bobulovité rozsitené infundibulum hy-
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i
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L A3

dlevu od bolesti. Vseobecné je dopo-
rucovan pti chirurgické [é¢bé minima-
listicky pfistup, ponévadz rozséhlé re-
sekce mohou prFinést vétsi morbiditu

vviy

nez samotnd choroba [8,20]. Tézisté
[é¢by u multisystémovych forem spo-
¢iva spise v chemoterapii (vinblastin,
prednison, kladribin, cilena lé¢ba anti
CD1a, anti CD207) a ozafeni. U izolo-
vanych |ézi p¥ipadd v dvahu exstirpace
loZiska a lokalni aplikace steroidd.
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