Histiocytéza z Langerhansovych bunék a néktera dal$i vzacna hematologickd onemocnéni
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Histiocytdza z Langerhansovych bunék — kozni
aspekty onemocneéni
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Souhrn: Histiocytéza z Langerhansovych bunék je tumoriformnim onemocnénim. Predstavuje Siroké klinické spektrum zahrnujici formy
lokalizované a diseminované. Kozni projevy jsou u choroby velmi ¢asté a mohou byt jeji prvni manifestaci. Nejcastéji je postizena oblast
trupu a capillitia. Mozné je postiZeni sliznic a neht(. V 1é¢bé koznich zmén je zdGraznén vyznam metody PUVA (fotochemoterapie) - a to
nejlépe s celkové podavanym fotosenzibilizujicim psoralenem a zd¥enim vymezené UVA oblasti. Tato terapie je nékterymi autory povazo-
véna za |é¢bu prvni volby u koznich symptoma.
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Langerhans cell histiocytosis — cutaneous aspects of the disease

Summary: There is discussed nature of Langerhans cell histiocytosis - reactive versus neoplastic. It represents wide clinical spectrum with
localised or disseminated types of the disease. Skin lesions are very common and they could be the first symptoms. Usually involved is
the scalp and trunk area. The involvement of nails and mucous membranes is possible. From treatment modalities, PUVA (photochemo-
therapy) is very important and it’s best mode is systemic admission of psoralen with subsequent irradiation by defined part of UVA range.

It can be considered as the first choice treatment for skin lesions.
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Uvod
Prevalence onemocnéni ptedsta-
vuje 4 ptipady na 5,4 milion( osob.
Skuteény vyskyt je viak patrné vyssi.
Jednd se o tumoriformni onemoc-
néni Langerhansovych bunék. V tra-
di¢nim pojeti onemocnéni zahrnuje
Abtovu-Lettererovu-Siweho chorobu,
Handovu-Schiillerovu-Christianovu
chorobu a eozinofilni granulom. Cho-
robné projevy jsou vyvolany prolife-
raci a infiltraci histiocytoidnich bunék
a tvorbou histiocytoidnich granulomd;
obcas dochazi k ukladani lipidd.

Prikazné etiologické faktory dosud
nejsou u tohoto onemocnéni zndmy.
Pt¥ipadny geneticky podklad onemoc-
nénf je rovnéz nejasny. Ackoliv byla his-
tiocytéza z Langerhansovych bunék
popsdna u jednovajeénych i dvojvaje¢-
nych dvojcat, relativné nizky familidrnf
vyskyt pro jasny hereditarni pavod
nesvédci.

Histocytézy z Langerhansovych bu-
nék sevnékterych rysech nechovaji jako
maligni neoplazie. Nenajdeme u nich
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aneuploidni jddra jako pfi neopla-
ziich. Byly popsany spontdnn{ remise
i po diseminovaném organovém posti-
Zeni. Stietavd se tu vyklad procesu jako
reaktivniho oproti neoplastickému.
V projevech onemocnéni byly proka-

Yy

zany vy$3i hladiny réiznych cytokint -
tumor necrosis factor-a, interferon-y,
»granulocyte-monocyte colony stimu-
lating factor, interleukiny (IL)-1, IL-2,
IL-4, IL-10. Jednd se pfevazné o proza-
nétlivé cytokiny, coz muaze vysvétlovat
c¢ast klinické symptomatologie véetné
koznich zanétlivych zmén.

Pro pomérné siroké klinické spektrum
jsou nékterymi autory histiocytézy z Lan-
gerhansovych bunék déleny na formy lo-
kalizované (s postizenim kiZe, kosti
apod.) a diseminované (s multifokal-
nim postizenim kosti a mékkych tkanf,
pfipadné jen mékkych tkani's p¥padnou
organovou dysfunkci). Toto déleni také
lépe umoziiuje zacilit é¢bu, zvIasté u téz-
kych multiorganovych forem.

Kozni projevy jsou u choroby velmi
¢asté a mohou bytjeji prvni manifestaci.

Papuly, které ¢asto uvadime u jed-
notlivych forem onemocnénf, jsou
obvykle drobné, o praméru 1-2 mm.
Vidime je nej¢astéji na trupu a v ca-
pillitiu. Projevy mnohdy 3upf, tvofi se
krusty, maze dojit k exulceraci. Veziku-
[6zni a pustulézni morfologie mdze pti-
pominat ekzém, miliaria, scabies i vari-
cellu. Takové manifestace jsou zvlasté
¢asté béhem 1. mésice Zivota. Projevy
purpury mohou byt u onemocnéni
§patnym prognostickym znamenim.
Kozni zmény se objevuji vice (u Ab-
tovy-Lettererovy-Siwovy choroby) ¢i
méné (u Handovy-Schiillerovy- Chris-
tianovy choroby) rychle v erupcich po
sobé nasledujicich. Podobnost se se-
borrhoickym ekzémem - zvlasté v ca-
pillitiu - je velkd, nutné je vyloucit i foli-
kulitidu ¢i intertriginézni dermatitidu.
Prvni manifestaci mohou byt také sliz-
ni¢ni zmény v podobé zanétl dasni ¢i
erozi. Zmény na nehtech se vyznacuji
kfehkou nehtovou ploténkou, paro-
nychiemi, pustulami v oblasti nehto-
vého ltzka, postizenim nehtovych vald,
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Obr. 1. Diskrétni seborrhoiformni loZisko na levé tvaFi u di-

seminované multifokalni histiocytézy.

onycholyzou, subungualnimi hyperke-
ratézami, purpurickymi striemi a pig-
mentacemi v nehtovém lazku.

Charakter vSech téchto zmén, koz-
nich i slizni¢nich, se u déti a dospélych
pFilis nelisi.

Kongenitalni novorozenecka
spontanné se hojici histiocyt6za
Hashimoto-Pritzker
Jde o vzécnou vrozenou nebo v koje-
neckém véku vznikajici a rychle se hojicf
histocytézu z Langerhansovych bunék.
Manifestuje se na kazi jednotlivymi
nebo diseminujicimi uzliky a uzly barvy
¢ervenohnédé az tmavé modré. Mohou
exulcerovat a zanechat vkleslé atrofické
jizvy. Vyskytuji se predevsim v obliceji
a v ovlasené &asti hlavy. Dal3i p¥iznaky
nejsou a onemocnéni se béhem néko-
lika mésicti spontanné zhoji.

Abtova-Lettererova-Siweho choroba

Akutn{ difuzni zdvazna forma Langer-
hansovy histiocytdzy, bez terapie le-
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talni. Obvykle se vyskytuje v 1. roce
Zivota, nékdy do 2 let. P¥iznaky p¥ipo-
minajici septicky stav.

V kazi se hromadi proliferujici his-
tiocyty a vytlacuji okolnf tkan. Manifes-
tace predevsim pod obrazem drobnych
papul, vezikul a pustul v oblasti capilli-
tia, v ohbich velkych kloubt, v zapdtko-
vych oblastech. Papulyjsou riizové ¢ina-
Zloutlé, nékdy s hemoragickou slozkou.
Vzacné vznikaji i nekrézy. Nékdy se vyvi-
jeji uzly s exulceracemi. Jindy se objevuji
projevy purpury, predevsim na akrech.
PFi del$im trvani mohou kozni zmény
ztratit sviij monomorfni charakter, pfi-
byva petechii, ménf se barva papul, do-
chézi k mokvani na vétsich plochach
kiize. Xantomy obvyklé nejsou.

PostiZzena je predevdim ovlasend ¢dst
hlavy, boltce, oblicej (zvlasté nazola-
bilalni a perordlni oblast), koznf fasy,
horni ¢4st trupu s akcentaci sebor-
rhoické predilekce.

Postizeny mohou byt i ddsné, ob-
vykle krvacenim.

vych bunék v oblasti kstice.

Obr. 3. Stejny pacient s koZnimi projevy onemocnéni v za-
parkové oblasti.

V terapie se uplatiiuje predevsim Vin-
blastin a symptomaticka lécba lokdlni -
keratolytika, glukokortikoidy, antibiotika.

Handova-Schiillerova-
Christianova choroba

Chronicky progresivné probihajici forma
diseminované multifokdlni histiocy-
tézy z Langerhansovych bunék.Pro one-
mocnéni je charakteristické klinické
trias - kostni defekty, diabetes insipidus
a exoftalmus.

U vétdiny pfipadd onemocnéni za-
¢ind obvykle mezi 2. a 6. rokem Zivota.
Postizeni kompletni triddou ptiznakd je
vzacné. Casné kozni zmény se podobayji
klinice u Abtovy-Lettererovy-Siwovy
choroby, pfi delsim pribéhu nastupuji
relativné ¢asto projevy xantomatéznf
s rozvojem histiocytarnich granulomd
a ukladanim tukd. Onemocnénfi vétsi-
nou nemiva septicky charakter.

Kozni a slizni¢ni projevy se vyskytuji asi
u 30% pacientd a jsou velmi riiznorodé.
Objevuji se skvrny, petechie, svétle Zluté
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Obr. 4. TyZ pacient - GipIné zhojeni projevii v obliceji v ramci
lé¢by PUVA.

az temné tmavohnédé papuly pokryté Su-
pinami ¢i krustami. Obraz pfipomina se-
borrhoicky ekzém ¢i dyskeratosis follicula-
ris Darier. PostiZena je pfedevsim ovlasend
¢ast hlavy, oblicej spise v lateralnich ¢4s-
tech, oblasti seborrhoické predilekce na
trupu i perineum. Predevdim v téchto lo-
kalizacich je mozna bakteridlni ¢i plistiovd
superinfekce. Projevy se mohou zhojit
beze zbytku, jindy atrofizuji ¢i jizvi. Hemo-
ragie nejsou tak casté jako u Abtovy-Let-
tererovy-Siwovy choroby. Vyvoj do obrazu
xanthoma disseminatum je v3ak castéjsi
s nédlezem Zlutohnédych az Zlutocerve-
nych papul na vi¢kach, po stranach krku,
v axillach a na trupu laterdlné. Slizni¢nf
zmény jsou prevazné erozivniho charak-
teru, rozvoj ulceraci je mozny.

Eozinofilni granulom
Jde o lokalizovanou variantu histiocy-
tézy z Langerhansovych bunék, posti-
huje vétsinou starsi déti, vice chlapce,
postizeni kosti je casté, kiize ¢i sliznic
ridké. Jde o benigni formu.

Projevy na kizi odpovidaji projevim
pti Handové-Schullerové-Christianové
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chorobé s ohra-
nic¢enymi, zanét-
livé infiltrovanymi
loZisky, kterd mo-
hou exulcerovat.
Nékdy se vysky-
tuji Zlutavé ¢i na-
hnédlé papuly.
Postizena je kize
capillitia, obli¢ej ¢i oblast zevniho ge-
nitdlu a periandlni. Zvlasté v intetrigu
onemocnéni vynika provleklym pribé-
hem se silnou bolestivosti.

Diferencidlni diagnostika

koznich projevii histiocyt6zy

z Langerhansovych bunék

V oblasti capillitia je nutno vyloucit se-
borrhoickou dermatitidu, folliculitis
decalvans, ptipadné projevy nékterych
keratofilnich plisni a psoridzu, v ob-
liceji seborrhoickou dermatitidu, ale
i rosaceu, ptipadné granuloma faciale
a periordolni dermatitidu, v zapako-
vych oblastech intertrigo, kandiddzu,
hidradenitis suppurativa i Darierovu
chorobu, na trupu lichen nitidus, li-
chen planus, miliaria, jiné typy his-
tiocytdz, scabies, varicellu, urticaria
pigmentosa, pityriasis lichenoides et
varioliformis acuta ¢i psoriasis guttata.

Lécba koznich projevii histiocyt6z
z Langerhansovych bunék

Lécebna strategie onemocnénf vychazi
z véku nemocnych, rozsahu choroby
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Obr. 5. UplIné zhojeni v zapa¥kové oblasti v ramci lé¢by
PUVA.

a lokalizace projevii. Izolovana koznf
loZiska by se méla excidovat. Odpovi-
dajf také na ozdreni mékkymi RTG pa-
prsky. Mistni |écba je symptomaticka.
Nékdy se lokdlné uZivaji cytostatika.

DileZitou moznosti |é¢by koznich
projevil Langerhansovy histiocytézy
je metoda PUVA (fotochemoterapie).
Nejucelnéjsi je celkové podavdni foto-
senzibilizujictho psoralenu s néasled-
nym ozafenim vymezenou oblasti UVA
zafeni - s vrcholem emise v oblasti
365 nm. Vede k signifikantnimu zlep-
Senf a nékterymi autory se doporucuje
jako lé¢ba prvni volby koznich pro-
jevt (obr. 1-5). Nevhodna u erozi a ul-
ceraci. Daldf moznosti [é¢by koznich
zmén jsou chirurgické lasery (napt.
CO,), thalidomid a izotretinoin.
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