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Souhrn: Histiocytéza z Langerhansovych bunék (LCH) je vzacné onemocnéni neznamé patogeneze. Charakterizuje je intenzivni a abnor-
malni proliferace histiocytii z kostni d¥ené, tzv. Langerhansovych bunék. Jde o chorobu projevujici se Sirokym spektrem forem a zavaznosti
klinickych projevii, kterd postihuje kosti, kiiZi, sliznice i vnitfni organy. V kazuistice je popsano 33leté sledovani pacienta s chronickou
difuzni formou LCH, tzv. nemoci Hand-Schiller-Christian. Nemocny mél kromé koznich projevii také infiltraty na sliznici dutiny dstni
a osteolytické léze alveolarnich kosti horni a dolni celisti. Tyto ndlezy pomohly upfesnit diagnézu LCH, na kterou méli dermatologové
podezieni. Stomatolog hraje dilleZitou roli v multidisciplindrnf terapii pacientl s LCH provadénim pravidelnych prohlidek a sledovanim
moznych ordlnich manifestaci onemocnéni, které mohou byt prvnimi projevy LCH.

Kli¢ova slova: histiocytéza z Langerhansovych bunék - ordlni manifestace - infiltraty - kostni léze

Langerhans cell histiocytosis (LCH) in orofacial region

Summary: Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare disease of unknown origin. It is characterized by intense and abnormal prolifera-
tion of bone marrow-derived histiocytes (Langerhans cells). This disease has a broad spectrum of forms and severity of clinical mani-
festations, it invades bones, skin, mucosa as well as the inner organs. This case report describes a 33-year monitoring of a patient with
a chronic diffuse form of LCH, so called Hand-Schiller-Christian disease. Apart from skin manifestations, this patient also had infiltrates
of the oral mucosa, and osteolytic lesions of the alveolar bone of both upper and lower jaws. These findings helped dermatologists con-
firm the diagnosis of LCH. The dentist plays an important role in multidisciplinary treatment of patients with LCH as periodic checkups

with emphasis on possible oral manifestations can reveal the first signs of LCH.
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Uvod
Histiocytdéza z Langerhansovych bunék je
charakterizovana intenzivni a abnormalni
proliferaci histiocyt( z kostni dfené (Lan-
gerhansovych bunék) spolu s riiznym po-
¢tem leukocytdl, eozinofilli, neutrofild,
lymfocyth, plazmatickych bunék a obrov-
skobunécnych mnohojadernych bunék,
které zptsobuji destrukci tkdné. Tato de-
strukce mGze postihovat kosti, kizi, sliz-
nice i vnit¥ni orgdny [1,2]. Jde o nozo-
logickou jednotku, kterd se projevuje
Sirokym spektrem forem a zavaznosti kli-
nickych projevll; od ndhodného RTG na-
lezu jednoho osteolytického loZiska po
generalizované systémové onemocnéni.
Lichtensteinova klasifikace rozdéluje
LCH do 3 klinickych forem v zavislosti na
véku pacienta, kdy se projevi prvni |éze
a na jejich distribuci:
1. chronické lokalizovana LCH (eozino-
filni granulom)
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2. chronicka difuzni LCH (Hand-Schiil-
ler-Christianova nemoc)

3. akutni diseminovand LCH (Abt-Let-
terer-Siweho nemoc)

Pred nékolika lety byla k LCH pt¥ita-
zena také kongenitalni retikulohistiocy-
téza (Hashimoto-PritzkerGv syndrom).

Orélni projevy LCH jsou ¢asto prv-
nimi ptiznaky onemocnéni a v nékte-
rych pfipadech maze byt dutina dstni
jedinou samostatné postizenou oblastf
organizmu [3].

V literatute se incidence ordlnich
projevii LCH pohybuje mezi 4,5% [4]
a 86% [5], a proto podezien{ na tuto
diagnézu mize casto vyslovit jako
prvni stomatolog.

LCH léze v dutiné aGstni
LCH léze v dutiné tstni mGzeme rozdélit
na kostni, parodontalni a slizni¢ni [6].

Kostni zmény na elistech

Maxila a mandibula byvaji spolu s kra-
niem nejcastéji postizenymi kostmi
obli¢ejového skeletu. Ackoliv se p¥i-
znaky onemocnéni mohou manifesto-
vatv obou ¢&elistech, mandibularni léze
jsou castéjsi u viech t¥ forem LCH [1].
Spise nez oblasti fezakt jsou postizeny
distélni tseky dolnf celisti a thel man-
dibuly. Rizné typy lézi u LCH mlzeme
tfidit dle RTG nélezu [6] ndsledovné.

Rozdéleni dle rentgenologického

nélezu

¢ Solitarni nitrokostni léze: Vyskytujf
se v inicidlnf fazi choroby v kostni
tkani téla a vétve dolni Celisti, bez
postiZzeni alveoldrniho vybézku; jsou
cirkularnf ¢i eliptické, solitdrni nebo
bifokdlni a mohou byt nahodnym
RTG nélezem nebo se manifestovat
bolestivosti a otokem tvare.
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Obr. 1. Cetné erodované plochy s tvorbou pevné Ipgjicich

krust na kazi kalvy.

Obr. 2. V seborrhoickych lokalizacich obli¢eje papuly s tvor-

bou krust. Je patrny sklon ke shlukovani eflorescenci.

Obr. 3. Detailni zabér na perioralni koznfi infiltraty.

° Mnoho¢etné alveoldrni léze: Jevi se
jako dobte ohranicené kostni de-
fekty alveoldrniho vybézku celisti.

* Resorptivni kostni defekty alveolar-
niho vybézku, které zplsobuji jeho

2586

destrukci a propaguji se mezial-
nim a distdlnim smérem. Heben al-
veolarniho vybézku zlstava zacho-
van. Tuto formu kostni resorpce
nezplGsobuje parodontitida, coz je

dalezitym diferencidlné diagnostic-
kym znakem.

¢ Léze alveolu, které se vyznacuji skle-
rotizaci kostn{ alveoldrni tkané vyvo-
lané zanétlivymi procesy v Celisti.

¢ Alveoldrni kostni léze spojené s pre-
stavbou a novotvorbou kosti.

Postizeni parodontalnich tkani
Marginalni ostitis zptsobuje resorpci
kostni tkdné zubnich lGzek mensiho
nebo vétsiho rozsahu. Tak vznika pa-
rodontitis s rznymi typy parodontdl-
nich defektl, viklavosti az eliminaci
zubt [7,8].

Projevy LCH na sliznici dutiny Gstni

Kulaté nebo ovoidni infiltraty se za-
nétlivym lemem, misty s povrchovymi
ulceracemi. Vyskytuji se na sliznicich
tvafi a vestibula dolnf Eelisti. V netypic-
kych ptipadech onemocnéni se mohou
vyskytovat samostatné, bez p¥itom-
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Obr. 5. Infiltrat na sliznici vestibula v distdlnich dsecich
dolni &elisti s povrchovym rozpadem.

Obr. 4. Papulézni exantém v dalsi seborrhoické Obr. 6. Detailni zabér na histiocytdrnf infiltrat ve vestibulu
oblasti - axile. dolni &elisti vlevo.

nosti kostnich zmén [1]. Jsou prova-
zeny zvétdenim regionalnich mistnich
uzlin, které signalizuji zdvaznost his-
tiocytarni infiltrace.

Diagnostika

¢ klinické vy3etien(

* biopsie, imunohistochemie (obr. 15)
¢ elektronovd mikroskopie (obr. 14)

* RTG - OPG (ortopantomogram)

* CT hlavy a krku

Obr. 7. Panoramaticky RTG snimek horni Celisti. Spontanni eliminace velkého
a malého fezdku vpravo. V tseku molar( vertikalni resorpce do 1/2 délky kotene
a periapikélni osteolytické léze.

Kazuistika
Na parodontologickém oddélen{ sto-
matologické kliniky FN v Brné jsme
osetrovali v lednu roku 1977 35letého
muze. Nemocny byl v té dobé hospita-
lizovan s diagnézou nevyhranéné reti-
kuldézy na kozni klinice FN v Brné.

Ke stomatologickému vy3etteni byl
pacient odeslan pro stiznosti na vik-

lavost nékterych zubd a bolestivost
- dasni. Diagnostikovali jsme u néj hy-
Obr. 8. RTG snimek dolnf &elisti. Ve frontalnim dseku fixni ndhrada nahrazujici ~ perplastickou gingivitidu a parodonti-
rezdky. V tiseku moldrd resorpce do 1/2 délky kotene, interradikularni projasnéni  tidu s viklavosti II. a Ill. stupné u zubt
a periapikélni léze. 21+a74--37 Nagingivé a sliz-
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Obr. 9. Bezzuby alveolarni vybézek horni ¢elisti po extrakci véech zub.

Obr. 10. Dva enosedlni implantity zavedené do bezzubé dolni &elisti, které ne-
sou hybridni snimaci ndhradu.

Obr. 11. Panoramaticky RTG snimek horni a dolni ¢elisti. Dolnf ¢elist se zavede-
nymi enosealnimi implantaty.

nici v distdlnich udsecich vestibula
dolnf Celisti jsme nalezli Zlutavé infil-
traty s drobnymi nekrézami a ulce-
racemi (obr. 5 a 6). Panoramatické
RTG snimky ¢elistniho skeletu (obr. 7)
ukdzaly rozsahlé resorpce na kosti al-
veoldrniho vybézku horni, ale zejména
dolni ¢elisti. Osteolytickd kostni lo-
ziska, jako jeden z hlavnich p¥iznakd
LCH, nebyla do té doby na ostatnim
skeletu nemocného zjisténa. Ndlez re-
sorptivnich proces( na skeletu celistf
tak pomohl uptesnit diagnézu cho-
roby LCH, na kterou méli pracovnici
kozni kliniky podezfeni. Z Celistnich
kosti byla postizena vice mandibula,
coz je pro chorobu typické [1].

Z anamnestickych ddajd jsme zjis-
tili, Zze pacient se é¢il jiz pred 5 lety
na koznf klinice v Brné pro folikuli-
tidu vlasaté &4sti hlavy (obr. 1). V té
dobé se mu zacaly viklat dolni Fezaky,
které musely byt extrahovany a de-
fekt byl po zhojeni nahrazen fixni na-
hradou (obr. 8). Vysev koznich eflores-
cenci v pribéhu let ¢asto recidivoval,
Sitil se do axil, do obliceje (obr. 2-4)
a pti posledni hospitalizaci v roce
1977 se potvrdilo, také diky stoma-
tologickému nalezu (obr. 13 a 14), jiz
déle trvajici podezieni na onemocnénf
typu histiocytézy z Langerhansovych
bunék.

Parodontitis u pacienta méla i pres
veskerou péci rychlou progresi a zuby
v horni a dolni ¢elisti musely byt po-
stupné extrahovany (obr. 9). Vzniklé
defekty chrupu byly oSetfeny snima-
cimi zubnimi ndhradami. V bfeznu
roku 2004 byly pacientovi zavedeny
dva enosedlni implantéty v dolnf ¢elisti
a byla zhotovena hybridni ndhrada ne-
send implantdty (obr. 10 a2 11). V hornf
Celisti pak totalnf snimaci ndhrada.

Nemocny je ddle pribézné sledo-
van a lé¢en na Masarykové onkologic-
kém ustavu Brno pro diagnézy diabe-
tes insipidus centralis, vs sekundarni
pfi histiocytéze, centrédlni hypotyre-
6zu a centrélni hypogonadizmus. Z kli-
nického hlediska je p¥i substituéni te-
rapii kompenzovan. V dubnu roku
2007 byl pacientovi diagnostikovdn na
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Obr. 12. Kaize hlavy pienta po excizi
Ca a po transplantaci kozniho laloku.

kazi hlavy dobte diferencovany roho-
vatéjici spinocelularni karcinom veli-
kosti 9 x 8 cm, ktery nezasahoval skelet
hlavy. Po excizi tumoru v temporo-pa-
rietdIni krajiné byl defekt kryt antero-
laterdInim koznim lalokem odebranym
z pravého stehna. Chirurgicky zakrok
provedli na Klinice plastické a este-
tické chirurgie FN u sv. Anny v Brné
(obr. 12).

Nemocny je, pokud se tyka stavu
chrupu, pravidelné sledovan a konti-
nuélné osetfovan po dobu 33 let na
parodontologickém oddéleni stoma-
tologické kliniky a v souc¢asné dobé
dobfe komponovan.
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Diskuze
Histiocytdza z Langerhansovych bunék
(LCH), dfive oznacovand jako histiocy-
téza X, je vzdcnym onemocnénim.
Jeho incidence kolisda mezi 2 a 5 pii-
pady/1 milion obyvatel, pfi¢emz u détf
je tato nemoc podstatné ¢astéjsi nez
u dospélych [9-10]. V 80% ptipadd
jde o pacienty bilé rasy s predominanci
muz.

U déti se obvykle manifestuje jako
jedna ze 3 jiz uvedenych klinickych

Obr. 13. Infiltrat lokalizovany v pars papilaris dermis se superficidlni parakera-
totickou krustou. HE, zvét$eno 100krat.

1 Iy T

forem. Pokud se choroba projevi az
v dospélosti, dominuje vétsinou po-
stizeni kosti [9]. Progndzu pacienta
s LCH je velmi obtizné stanovit vzhle-
dem k tomu, Ze jde o vzdcné onemoc-
néni s vysokou klinickou variabilitou.
U fady nemocnych probiha choroba
jako lokalizovany proces relativné be-
nigné, u jinych se st¥idaji cetné relapsy
s remisemi onemocnéni a u nékterych
vede LCH rychle k dmrti [7]. Mezi fak-
tory spojované se zhorsenim prognézy

w1
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Obr. 14. Birbeckova granula v cytoplazmé bunék ve tvaru
tenisové rakety. EM, zvétseno 16 000krat.

Obr. 15. Imunohistochemické vySetteni: exprese S-100 pro-
teinu v Langerhansovych burikdch, zvétSeno 400krat.
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patfi zejména orgdnové postizenf
(jatra, plice, kostni dfert), mnohocetné
postiZzen{ jednoho systému (napt¥. po-
lyostitické 1éze) a vék pacienta (pfi ob-
jeveni se prvnich ptiznak do 2 let je
mortalita kolem 50%). Obecné lze Fict,
Ze ¢im mladsi je pacient, u néhoz se
nemoc projevi, tim ma horsi prognézu
[1,11].

Hlavni roli v 1é¢bé pacientd s LCH
maji onkologové/hematologové vzhle-
dem k soucasnym poznatkiim o klo-
nélni proliferativni etiopatogenezi one-
mocnéni. Pro spravnou diagnostiku
a terapii je v8ak nutny multidiscipli-
narni ptistup vzhledem k velké $iti or-
gdnovych systém, které mohou byt
postizeny. Manifestace v dutiné dstnf
je relativné béznda, proto by mél byt
¢lenem tohoto tymu také erudovany
zubni lékaF. Oralni symptomy zahrnuji
postizen{ kosti, parodontu a sliznic,
které se projevuji bolestivosti a krvace-
nim z ddsni, pfip. ulceracemi a vikla-
vosti az ztratou zubl [12-14]. U déti je
diagnosticky vyznamné predcasné pro-
fezani druhé dentice. | kdyZ postizen{
kosti a sliznic nepat#i k rizikovym ,or-
gantim®, jejich zasaZenf zvy3uje relativn{
riziko progrese choroby na 40,7 [15].
Navic je onemocnéni{ dutiny dstnf ¢asto
spojeno se symptomy a ztrdtou funkce,
které vedou k vyznamnému zhorsenf
kvality Zivota téchto nemocnych. U do-
spélych pacienti by proto mélo byt
kazdé osteolytické loZisko, p¥ip. pato-
logickd morfa na sliznici, podrobeny
histologickému vysetteni, protoze bez
mikroskopického a imunohistoche-
mického vysetteni nelze tuto chorobu
diagnostikovat [16].
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Zavér

Strategie stomatologického osettent

pacientt s oralni manifestaci LCH:

* extrakce zub( s viklavostf II. a lll. stup-
né a periapikdlnimi osteolytickymi
loZisky,

* maximalni zachovani parodontu
zbyvajicich pilifovych zub,

¢ dikladné parodontélni o3ettent, tzn.
odstranéni zubniho kamene, scaling,
root planing, kyretdZe a hygienicka
instruktaz,

parodontolog, jako soucdst multi-
disciplinarniho lé¢ebného tymu, pa-
cienty s LCH pravidelné sleduje pro
mozné oralni manifestace onemoc-
néni, které mohou byt ¢asto prvnim
a jedingym p¥iznakem LCH.
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