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Souhrn: Na našem pracovišti registrujeme celkem 23 pacientů s histiocytózou z Langerhansových buněk (LCH) a 2 pacienty s Erdheimo-
vou-Chesterovou nemocí. Z tohoto 25členného souboru má 8 pacientů ně kte rou z forem postižení CNS histiocytárním onemocněním. 
Čtyři pacienti z této osmičlenné skupiny byli na našem pracovišti konzultováni pro diabetes insipidus vzniklý v dospělosti. Provedli jsme 
u nich PET-CT vyšetření s cílem detekovat extrakraniální projevy té nemoci, která způsobila také diabetes insipidus. PET-CT vyšetření 
u všech těchto pacientů odhalilo extrakraniální patologické změny, z nichž byl odebrán materiál pro histologické vyšetření. Ve dvou 
případech byla prokázána LCH a v dalších dvou případech Erdheimova-Chesterova nemoc. U pátého pacienta jsme pomocí MR vyšetření 
detekovali intrakraniální expanzi z okcipitální kosti, která komprimovala mozek v oblasti zrakového centra a způsobovala výpady zor-
ného pole. Pomocí kontrolního MR a PET-CT vyšetření po ukončené léčbě kladribinem jsme potvrdili kompletní remisi. U šesté nemocné 
s bolestmi hlavy byl suspektní, ale nejasný MR nález z oblasti temporálního laloku. Změnu MR signálu bylo možné interpretovat jako 
pozdní poradiační změny anebo jako LCH infi ltraci této části laloku. PET-CT zobrazení prokázalo patologicky zvýšenou akumulaci fl uo-
rodeoxyglukózy v této oblasti, odpovídající maligní infi ltraci. Pokles akumulace fl uorodeoxyglukózy při kontrolním vyšetření po 2 cyklech 
kladribinu z SUV 12 na 5 potvrdil senzitivitu nemoci na aplikovanou léčbu. U sedmého a osmého pacienta byla diagnóza LCH stanovena již 
v dětství a teprve v dospělosti vznikly neurologické problémy typu ataxie a dysatrie. PET-CT vyšetření prokázalo sníženou akumulaci fl uo-
rodeoxyglukózy v cerebellu a v bazálních gangliích, odpovídající MR obrazu atrofie této oblasti a zároveň vyloučilo recidivu nemoci. Závěr: 
Celotělové PET-CT vyšetření může být přínosem pro rozpoznání příčiny diabetes insipidus, může potvrdit aktivní ložiska LCH v mozkové 
tkáni, a naopak snížení akumulace fl uorodeoxyglukózy je typickým projevem pozdních neurodegenerativních změn, které vzácně vznikají 
po mnohaletém průběhu LCH.

Klíčová slova: PET-CT –  histiocytóza z Langerhansových buněk –  Erdheimova-Chesterova nemoc –  diabetes insipidus –  kladribin –  
2- chlorodeoxyadenosin

CNS sequelae in Langerhans cell histiocytosis and Erdheim-Chester disease. The importance of PET-CT for the diagnostics and 
evaluation of treatment response

Summary: Our centre monitors 23 patients with Langerhans cell histiocytosis (LCH) and 2 patients with Erdheim-Chester disease. Of this 
group of 25, 8 patients have some form of histiocytosis-associated CNS involvement. Four of the 8 patients had been referred to our centre 
for diabetes insipidus that developed in adulthood. In these patients, PET-CT was performed to detect potential extracranial signs of the 
disease that had induced diabetes insipidus. PET-CT revealed extracranial pathological changes; histological examination was performed 
on bio psies from these lesions. LCH was confi rmed in two patients and Erdheim-Chester disease in the other two. In the fi fth patient, an 
intracranial expansion from the occipital bone was detected that compressed the brain in the area of visual cortex and caused visual field 
failure. A follow-up MR and PET-CT were performed after a last cycle of cladribine treatment and confi rmed complete remission. The 
sixth patient with headache had suggestive yet unclear MR fi nding in the area of temporal lobe. The MR signal changes could have been 
interpreted as delayed post-radiation changes or as LCH infi ltrations of this part of the brain. PET-CT imaging confi rmed pathologi-
cal accumulation of fl udeoxyglucose in this area, corresponding to malignant infi ltration. As detected during a follow up examination, 
fl udeoxyglucose accumulation declined from SUV 12 to SUV 5 and confi rmed sensitivity of the disease to the 2 administered cycles of 
cladribine. The seventh and eighth patient had LCH diagnosed in childhood but the neurological sequelae, such as ataxia and dysarthria, did 
not occur before they reached adulthood. PET-CT examination showed reduced accumulation of fl udeoxyglucose in cerebellum and in 
basal ganglia, corresponding to an MR depiction of atrophy in this area, and, at the same time, excluded a relapse of the disease. Conclu-
sion: The whole body PET-CT examination might be useful in identifi cation of the causes of diabetes insipidus and it may confi rm active 
foci of LCH in the brain, while decreased fl udeoxyglucose accumulation is a typical sign of delayed neurodegenerative changes rarely oc-
curring following long-term course of LCH.
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Úvod
Histiocytóza z Langerhansových buněk je 
vzácné onemocnění. V dětském věku má 
tato nemoc agresivnější průběh, než je 
tomu v dospělosti. U dospělých pacientů 
má nemoc ve většině případů neagre-
sivní průběh a nejsou výjimkou ani spon-
tánní remise. Z hlediska rozsahu nemoci 
se rozlišují následující formy LCH:
• unifokální forma LCH: v těle je pří-

tomno pouze jedno izolované lo-
žisko. Obvykle to bývá solitární kostní 
eozinofi lní granulom;

• multifokální forma LCH: v těle je více 
ložisek v rámci určité tkáně či orgánu. 
U dospělých to bývají nejčastěji více-
četná kostní ložiska nebo difuzní po-
stižení plicního parenchymu;

• multisystémová (synonymem mul-
tiorgánová) forma LCH: nemoc po-
stihuje více orgánů a tkání.

V dospělosti nemoc postihuje nej-
častěji kosti ve formě eozinofi lního 
kostního granulomu, o něco méně 
často pak kůži a plíce, postižení ostat-
ních orgánů je vzácnější. Postižení 
centrálního nervového systému v do-
spělosti je mnohem vzácnější, než 
je tomu v dětském věku, ale má po-
dobné formy jako v dětském věku:

• postižení hypotalamu a hypofýzy. 
Buňky LCH mají nevysvětlenou afi nitu 
právě k hypotalamu a hypofýze. Kli-
nicky se to nejčastěji projeví defi citem 
antidiuretického hormonu, klinické 
projevy defi citu ostatních hormonů 
jsou méně časté, ale je nutno s nimi 
počítat. Na MR zobrazení mozku je 
nejobvyklejším projevem infi ltrát v ob-
lasti stopky infundibula.

• infiltráty CNS mimo hypotalamus 
a hypofýzu. Tyto infi ltráty mohou být 
buď důsledkem extraoseální expanze 
Langerhansových buněk z primár-
ního kostního ložiska do CNS, nebo 
mohou vznikat v CNS bez souvislosti 
s kostmi kalvy.

• pozdní neurodegenerativní změny, 
obligátně počínající v oblasti cere-
bella a bazálních ganglií, způsobu-
jící ataxii a poruchu řeči. Později se 
neurodegenerace rozšiřuje i na obě 
hemisféry.

Postižení CNS lze detekovat meto-
dou CT nebo MR. PET-CT vyšetření je 
nová metoda, s jejíž pomocí lze exce-
lentně detektovat extrakraniální rozsah 
nemoci a po léčbě pak vyhodnocovat 
léčebnou odpověď u pacientů s LCH. 
Pouze nečetné publikace se věnují pří-
nosu PET-CT pro postižení mozku 
touto chorobou, a proto v následujícím 
příspěvku chceme upozornit na přínos 
PET-CT vyšetření pro postižení CNS his-
tiocytózou z Langerhansových buněk

Metody zobrazení 
a soubor pacientů
PET a PET-CT vyšetření, 
metodika
U pacientů souboru jsme prováděli PET 
a později PET-CT po 6hodinovém lač-
nění v euglykemii. Aplikovaná aktivita 
byla v rozmezí 312– 409 MBq 18F- FDG 
i.v. Akumulační fáze byla 60 min. Akvi-
zice byla prováděna do roku 2008 na 
PET skeneru ECAT ACCEL SIEMENS ve 
3D modu (3 vyšetření u 1 nemocného 
v letech 2004– 2007) a později od roku 
2008 na hybridním PET-CT skeneru 
True Point PET-CT Biograph 64 SIE-
MENS, a to vždy v rozsahu proximální 
třetiny stehen –  baze lební, ve 4 pří-
padech i se snímáním hlavy. U Erdhei-
movy-Chesterovy choroby byly snímány 
i končetiny. Snímána byla emisní a také 
transmisní data s korekcí absorpce a ite-
rativní rekonstrukcí dat. Při akvizici na 
PET-CT skeneru je možné použít režim 
low dose CT (LD- CT) nebo high dose 
CT (HD- CT). Vzhledem k opakovaným 
kontrolám byl ve většině případů zvo-
len low dose CT protokol, díky kterému 
jsme výrazně zredukovali radiační zátěž. 
CT data byla rekonstruována v poli 
o šíři 500 nebo 700 mm dle habitu pa-
cienta. Parametry LD- CT protokolu byly 
tyto: slice 5 mm, kolimace 24 × 1,2 mm, 
faktor stoupání (pitch) 0,8 mm. Para-
metry HD- CT protokolu byly zvoleny 
tyto: slice 5 mm, kolimace 24 × 1,2 mm, 
pitch 0,8 mm. Pro zvýraznění struktur 
plicního parenchymu byl použit rekon-
strukční algoritmus: slice 1,5– 2,0 mm, 
kernel B 80 f (ultra sharp), recon. incre-
ment 0,4 mm, window –  lung.

Míru metabolické aktivity jsme sta-
novovali semikvantitativní analýzou 
SUVmax (maximum standardized up-
take value) v měřitelné lézi (např. 
v lymfatické uzlině, ložisku).

Soubor pacientů
Na našem pracovišti registrujeme cel-
kem 23 pacientů s LCH a 2 pacienty 
s Erdheimovou-Chesterovou nemocí 
[1,2]. Postižení CNS bylo prokázáno 
u 8 z celkového počtu 25 nemocných. 
Jedná se o 7 mužů a 1 ženu, medián 
věku, v němž bylo prokázáno posti-
žení CNS histiocytárním onemocně-
ním, je 34,4 (25– 57) let. V dalším textu 
uvedeme popis jednotlivých případů 
a soubor pacientů rozdělíme dle typu 
poškození CNS.

Diferenciální diagnostika 
diabetes insipidus vzniklého 
v dospělosti
Na naše pracoviště byli odesláni cel-
kem 4 pacienti s diabetes insipidus, 
zjištěným v dospělosti. Biopsie stopky 
hypofýzy je spojena s rizikem jejího po-
škození a minimum odebrané tkáně 
nemusí přitom vést k histologickému 
ověření diagnózy. Proto jsme u těchto 
osob provedli PET-CT vyšetření s cílem 
detekovat extrakraniální známky cho-
roby, která vedla k poškození hypofýzy. 
Ve všech námi popsaných případech 
PET-CT vyšetření prokázalo extrakra-
niální patologická ložiska, z nichž jsme 
odebrali vzorky pro histologické vyšet-
ření. Uvedeme stručný popis těchto 
případů a shrneme je do tabulky.

Pacient s diabetes insipidus
 a kožními projevy LCH
U 1. pacienta, narozeného 1973, byl dia-
betes insipidus diagnostikován v roce 
2005, ve 32 letech věku. MR mozku 
prokázala infi ltrát v infundibulu hypo-
fýzy. S tímto nálezem byl sledován bez 
dalšího zákroku.

V roce 2007 bylo provedeno PET vy-
šetření, které sice v oblasti CNS neza-
chytilo aktivitu odpovídající maligní 
tkáni, zatímco v oblasti perianální bylo 
jasné solitární ložisko patologicky zvý-
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V následujícím roce byly nalezeny další 
infi ltráty v CNS, již mimo hypofýzu. Na 
opakovaných MR zobrazeních do roku 
2008 narůstal počet inf iltrátů CNS 
a zvětšovala se jejich velikost. Neuro-
chirurgové provedli v roce 2008 pokus 
o bio psii stopky hypofýzy. Histologické 
vyšetření získaného malého vzorku 
tkáně neobjasnilo diagnózu, ale ná-
sledky diagnostického výkonu způso-
bily panhypopituitarizmus.

V roce 2009 jsme provedli PET-CT 
vyšetření. CT zobrazila nepravidelnou 
strukturu skeletu s nápadnými sklero-
tickými ložisky v jinak prořídlé kostní 
struktuře, změny byly nejvíce zřetelné 
v dlouhých kostech dolních končetin, 
dále pak v kostech pánve, kalvy, v paž-
ních kostech, zatímco z páteře byl po-
stižen pouze jeden obratel. Dalším pa-
tologickým nálezem bylo zesílení stěny 
aorty až na 8 mm (coated aorta). V re-
troperitoneu byly zřetelné f ibrotické 
změny. Aplikovaná fl uorodeoxyglukóza 
se akumulovala v dlouhých kostech 
a v dalších kostních ložiscích, popsa-
ných na CT zobrazení, a dále v zesí-
lené stěně hrudní a břišní aorty, kde 
byla hodnota SUV 3,6. Scintigraf ie 
skeletu 99mTc- pyrofosfátem znázornila 
stejná kostní ložiska jako zobrazení 
pomocí fl uorodeoxyglukózy. Všechny 
tyto změny odpovídaly obrazu Erdhei-
movy-Chesterovy nemoci.

Diagnóza Erdheimovy-Chesterovy
nemoci byla ověřena bio psií ložiska 
v lopatě kosti pánevní. PET-CT vyšetření 

hraniční akumulace f luorodeoxyglu-
kózy v oblasti nazofaryngu.

V této fázi plicního postižení neměl 
mladý muž zatím žádné plicní příznaky 
a funkční vyšetření plic bylo normální. 
Následující bronchoalveolární laváž 
prokázala 10 % buněk exprimujících 
CD1a antigen a obsahujících protein 
S100. Tento nález odpovídal plicnímu 
postižení LCH.

V tomto případě jsme pomocí PET-CT 
zobrazení detekovali postižení plic LCH, 
cytologicky je ověřili a podobně jako 
v předchozím případě soudíme, že in-
fi ltrát stopky hypofýzy bude mít původ 
v LCH. Na kontrolním MR vyšetření 
po 4. z plánovaných 6 cyklů 2- chloro-
deoxyadenosinem bylo popsáno zmen-
šení průměru infi ltrátu hypofýzy z 5,5 na 
3,0 mm.

Zde uvádíme pouze MR obraz a fúze 
PET a MR zobrazení (obr. 1 a 2).

Pacient s diabetes insipidius, 
následovaným neurologickým postižením 
při Erdheimově-Chesterově nemoci 
3. pacient, narozený 1965, měl v roce 
2004 (v 39 letech) prokázán diabe-
tes insipidus. Po zavedení substituce 
adiuretinem byl bez dalších zdravot-
ních potíží do roku 2008, kdy se po-
stupně rozvinula dysartrie a následně 
porucha hybnosti ve formě frustní pra-
vostranné hemiparézy. V roce 2006 byl 
zjištěn první patologický nález na MR 
mozku –  zesílení stopky hypofýzy pato-
logickou infi ltrací o průměru 4– 5 mm. 

šené akumulace fl uorodeoxyglukózy. 
Histologické vyšetření materiálu z ve-
rukózního periananálního inf iltrátu 
prokázalo LCH.

Z nálezu kožní formy LCH jsme pak 
dedukovali, že infi ltrát ve stopce hypo-
fýzy bude také způsoben stejnou ne-
mocí, protože u LCH je známa vysoká 
afi nita této nemoci právě ke stopce hy-
pofýzy a k hypotalamu.

Na základě PET vyšetření byla dia-
gnóza uzavřena jako multisystémová 
forma postihující CNS a kůži, nebylo 
prokázáno postižení jiné tkáně či jiného 
orgánu, což bylo prognosticky příznivé. 
Po aplikaci 2- chlorodeoxy adenosinu 
vymizela perianální infi ltrace a také vy-
mizel infi ltrát stopky hypofýzy.

Kontrolní PET-CT i MR mozku bylo 
provedeno v roce 2010 a bylo bez reci-
divy nemoci, infundibulum bylo nadále 
bez patologického infi ltrátu.

Pacient s diabetes insipidus 
a asymptomatickou plicní formou LCH 
U 2. pacienta, narozeného 1974, byl 
diabetes insipidus prokázán v roce 
2007, ve 33 letech věku. Současně byl 
zjištěn defi cit dalších hormonů, domi-
nantně androgenů. Při MR zobrazení 
byla zjištěna rozšířená stopka hypo-
fýzy s patologickým infi ltrátem. V roce 
2009 bylo v rámci hledání příčiny 
diabetes insipidus provedeno PET-CT 
vyšetření. CT zobrazení prokázalo 
v plicním parenchymu četné drobné 
cystické útvary různého tvaru, o prů-
měru 0,8– 0,9 cm a ojedinělé drobné 
plicní nodularity a okrsky zesíleného 
intersticia. V PET obraze byla pouze 

Obr. 1. Patologický infi ltrát infundi-
bula hypofýzy při MR zobrazení.

Obr. 2. PET mozku (sagitální a koronární řez). Fyziologicky vysoká akumulace 
FDG (fl uorodeoxyglukózy) v mozkové kůře, bazálních gangliích, v lymfatické tkáni 
nosohltanu, svalovině jazyka. Drobné ložisko lehce vyšší akumulace radiofarmaka 
v hypofyzární stopce hodnoceno jako patologické.
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v tomto případě odhalilo kostní extra-
kraniální projevy Erdheimovy-Cheste-
rovy nemoci, která způsobila diabetes 
insipidus jako první příznak nemoci.

Pacient s diabetes insipidus, horečkou 
nejasného původu a bolestí horních i dolních 
končetin při Erdheimově-Chesterově nemoci 
4. pacient, narozený 1953, měl od roku 
2005 diabetes insipidus a také horečku 
nejasného původu. Dále jej trápily di-
fuzní bolesti kostí v oblasti dolních 
končetin. Na MR zobrazení mozku byl 
popsán patologický infi ltrát stopky hy-
pofýzy. Tkáň hypofýzy byla v dorzální 
části objemnější a přitom byla absence 
vysokého signálu neurohypofýzy.

V roce 2009 bylo provedeno první 
PET-CT vyšetření. V CT obraze bylo na-
lezeno zesílení stěny aorty, periaortální 
fi bróza v hrudní a ještě více v břišní 
oblasti, diskrétní fi brózní změny pe-
rirenálně a hyperostotické a sklero-
tické změny kostí dolních a horních 
končetin. V kostech končetin, v ob-
lasti epifýz, se zvýšeně akumulovala 
f luorodeoxyglukóza s hodnotami 
SUV až 10.

Biopsie lopaty kosti kyčelní byla pro-
vedena před PET-CT vyšetřením a byla 
bez patologického nálezu. V oblasti 
lopat pánevních kostí však nebyla zvý-
šená akumulace fl uorodeoxyglukózy. 
Proto po PET-CT zobrazení byla orto-
pedy provedena cílená bio psie femuru. 
Histologicky byla prokázána Erdhei-
mova-Chesterova choroba. 

Shrnutí přínosu PET-CT vyšetření pro
stanovení příčiny diabetes insipidus, 

Tab. 1. U pacientů s diabetes insipidus, vzniklým v dospělosti, bylo provedeno PET-CT vyšetření s cílem nalézt extra-
kraniální projevy nemoci, která způsobila diabetes insipidus, a histologicky stanovit diagnózu.

Patologický nález na PET- CT vyšetření Výsledek histologie z extrakraniální patologické tkáně

muž, nar. 1973 izolovaná aktivita perianálně perianální infi ltrát LCH

muž, nar. 1974
plicní nodularity v CT obraze, ačkoliv byl bez decho-
vých obtíží

plicní forma LCH 

muž, nar. 1965 
vysoká aktivita v dlouhých kostech DK i HK v PET ob-
raze, zesílení kortikalis dlouhých končetin, fi bróza peri-
aortální a retroperitoneální

v trepanobiopsii prokázané pěnité histiocyty, typické 
pro Erdheimovu-Chesterovu chorobu

muž, nar. 1953
vysoká aktivita v dlouhých kostech, zesílení kor-
tikalis dlouhých končetin, fi bróza periaortální 
a retroperitoneální

trepanobiopsie lopaty pánevní bez patologie, až cílený 
odběr z kostní dřeně femuru prokázal Erdheimovu-
-Chesterovu nemoc

Obr. 3. Pacient s multifokální kostní formou LCH, u něhož v hmoty LCH expan-
dovaly z okcipitální části kalvy intrakraniálně, komprimovaly zrakové centrum. 
Pacient udával poruchu zraku, značné výpady zorného pole. V tomto případě 
však nešlo o přímé prorůstání LCH z kostí přes meningy do CNS.

Obr. 4. Tentýž pacient po chemoterapii, která sestávala ze stimulačního režimu 
etoposid + cyklosfosfosfamid se sběrem kmenových buněk krvetvorby z periferní 
krve, a následujících 4 cyklech 2- CDA. Po léčbě došlo k totální regresi ložisek, re-
mise trvá již 7. rok od ukončení léčby.
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magnetickou rezonancí neumožnilo jed-
noznačný závěr o etiologii těchto změn. 
Proto bylo provedeno PET-CT vyšetření, 
které popsalo patologicky zvýšenou ak-
tivitu v oblasti uvedeného ložiska. Na 
základě PET-CT vyšetření byla diagnóza 
upřesněna na LCH infi ltrát temporál-
ního laloku (obr. 7). Pokles akumulace 
fl uorodeoxyglukózy při kontrolním vy-
šetření po 2 cyklech kladribinu (z SUV 
12,53 na SUV 5,71) potvrdil senzitivitu 
této nemoci na aplikovanou léčbu.

Pacienti, u nichž se po mnohaletém 
průběhu LCH objevily neurologické 
příznaky typu ataxie a dysartrie
U 2 pacientů, u nichž od stanovení 
diagnózy uběhlo 20 a 34 let, se v prů-
běhu sledování objevily neurologické 
problémy –  dysartrie, poruchy chůze, zá-
vratě, porucha stability a koordinace po-
hybů. Stáli jsme tedy před otázkou, zda 
jde o relaps nemoci v CNS s infi ltrací ur-
čitých struktur nebo o jiný typ poškození 
mozku. Odpovědi jsme se snažili získat 
pomocí PET-CT a MR vyšetření mozku.

Pacient s ataxií a dysartrií po 20 letech 
od stanovení diagnózy LCH 
Muž, narozený v roce 1976, s LCH 
diagnostikovanou v dětském věku 

Po léčbě kladribinem (2- chloro-
deoxyadenosinem) intrakraniální ex-
panze zcela vymizela a zcela vymizely 
i neurologické příznaky. Intrakraniální 
expanzi před léčbou a po léčbě znázor-
ňují obr. 3 a 4. Metoda PET-CT byla 
použita až později, pro další sledování 
po léčbě, v roce 2010 měl tento muž 
negativní PET-CT vyšetření, které po-
tvrdilo 7 let trvání remise.

Pacientka s bolestmi hlavy a s infi ltrátem 
LCH v temporálním laloku 
Žena, narozená 1953, měla diagnózu 
LCH zjištěnou ve 23 letech, takže za 
sebou má již 34letou historii opakova-
ných relapsů v oblasti lební baze, spán-
kové kosti a v poslední době i v krční 
páteři a také na kůži. V roce 2009 
a 2010 se objevily bolesti hlavy.

MR zobrazení hlavy potvrdilo posti-
žení oblasti spánkové kosti, která byla 
již dříve opakovaně ozářena, kumula-
tivní dávka činila 80 Gy. Zcela nově byly 
detekovány patologické změny v oblasti 
temporálního laloku, jak dokumen-
tuje obr. 5 a 6. Interpretace změn, zře-
telných na MR zobrazení, nebyla jedno-
značná. Nebylo možné odlišit ložiskové 
poradiační změny v CNS od infi ltrace 
mozkové tkáně v této oblasti. Vyšetření 

který se objevil v dospělosti, uvádí 
tab. 1.

Pacienti s LCH, kteří mají postiženy 
kosti kalvy a u nichž dochází 
k extraoseální intrakraniální expanzi 
LCH tkáně do CNS nebo mají 
s kostmi nesouvisející infi ltrát v CNS
Pacient s expanzí hmot LCH z okcipitální kosti 
do nitra kalvy, vyvolávající poruchu zraku 
Muž, narozený 1978, měl v roce 2002 
diagnostikované osteolytické ložisko ve 
femuru, z něhož byla histologicky ově-
řena LCH, původně považována za jed-
noložiskovou formu nemoci. V roce 
2003 se mu v okcipitální lokalizaci ob-
jevilo měkké zduření o ploše 3 × 3 cm. 
Postupně, jak se ložisko zvětšovalo, si 
muž začal stěžovat na poruchy zraku 
s výpady zrakového pole. Z chirurgicky 
odstraněných měkkých hmot v okci-
pitální oblasti vyšla histologicky opět 
LCH. MR mozku znázornilo osteolýzu 
a infi ltrát v okcipitální kosti, který se 
šířil oboustranně parasagitálně epidu-
rálně až do oblasti zadní jámy lební, 
bez infi ltrace dury. Prokázaná byla ale 
i další kostní ložiska, frontoparietálně 
vpravo a parietálně vlevo. U tohoto 
muže šlo tedy o multifokální postižení 
skeletu s expanzí do nitra kalvy.

Obr. 5. a 6. MR vyšetření mozku po aplikaci kontrastní látky, axiální a koronární rovina. Nepravidelná sytící se infi ltrace 
temporálního laloku vpravo a okolních plen jsou směsí pooperačních, poradiačních změn a zbytkové infi ltrace, vzájemně již 
z MR vyšetření neodlišitelných.

5 6
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vřít diagnózu jako pozdní neurodegene-
rativní postižení CNS bez prokazatelné 
aktivity LCH kdekoliv v těle. V průběhu 
dalších 7 let se neurologické poškození 
postupně zhoršovalo, pacient nebyl 
schopen ovládat svěrače, byl upoután 
na vozík a dysartrie ztěžovala komuni-
kaci. V dubu 2008 pacient umřel, dle 
pitvy byla příčinou plicní embolie.

tivním změnám, typickým pro LCH. Na 
kontrolním PET vyšetření byla zřetelně 
snížená akumulace fl uorodeoxyglukózy 
v oblasti bazálních ganglií a v mozečku, 
bez jakéhokoliv dalšího ložiska v těle. 
Snížení akumulace fl uorodeoxyglukózy 
v určité oblasti mozku signalizuje sníže-
nou funkci, a tedy degenerativní změny. 
MR a PET-CT zobrazení umožnily uza-

(diabetes insipidus a kožní inf iltráty 
od 5 let věku), měl velmi časté reci-
divy nemoci a měl četná ložiska v kos-
tech kalvy. V roce 2001 začal udávat 
diplopii a neurolog dále konstatoval 
ataxii a dysartrii. Provedené MR po-
psalo atrofi cké změny v oblasti bazál-
ních ganglií a dále v bílé a šedé hmotě 
mozečku, odpovídající neurodegenera-

Obr. 8. PET –  low dose CT mozku. Snížená akumulace fl uorodeoxyglukózy v oblasti cerebella, sagitální projekce atrofi cké 
změny cerebella v CT zobrazení.

Obr. 9. PET –  low dose CT mozku. Snížená akumulace fl uorodeoxyglukózy v oblasti cerebella, sagitální projekce atrofi cké 
změny cerebella v CT zobrazení.

Obr. 7. PET –  Low-dose CT mozku. Ložisko vyšší akumulace FDG temporálně vpravo, SUVmax 12,53. Relativně nižší aku-
mulace radiofarmaka v okolní kůře temporálního laloku vpravo.
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diným patologickým nálezem při PET 
zobrazení byl hypometabolizmus (sní-
žená akumulace fl uorodeoxyglukózy) 
v oblasti cerebella a dle CT mozku zře-
telná atrof ie cerebella (obr. 8 a 9). 
MR zobrazení mozku došlo ke stej-
nému závěru, dominovala výrazná 
atrof ie mozečku a rozšířená 4. ko-
mora (obr. 10– 12). Informace o změ-
nách v mozku získané pomocí PET-CT 
zobrazení a MR zobrazení odpovídají 
pozdním degenerativním změnám, 
které se výjimečně objeví po mnoha le-
tech trvání této nemoci. Uvedená vy-
šetření zcela vyloučila možnost vzniku 
nového aktivního ložiska LCH v mozku 
nebo jinde v těle.

PET-CT vyšetření v tomto případě 
opět jednoznačně potvrdilo degene-
rativní změny v oblasti cerebella a zře-
telně je odlišilo od možné nové infi l-
trace CNS v rámci recidivy nemoci.

Diskuze
LCH je vzácnou nemocí, obvykle v do-
spělosti postihuje kosti, plíce a kůži. 

 kovaných kontro-
lách nebyla zjiš-
těna recidiva ne-
moci. V září roku 
2009 se však 
neurologický stav 
znovu náhle a vý-
razně zhoršil, ob-
jevily se opět zá-

vratě, nejistota při chůzi, zhoršená řeč, 
takže podobné potíže, jako měl v roce 
1993, ale intenzivnější. Stáli jsme tedy 
před otázkou, zda jsou potíže způso-
beny recidivou nemoci v CNS nebo 
jiným postižením CNS.

V září roku 2009 bylo provedeno 
PET-CT vyšetření, na němž byly v CT 
obraze zřetelné atrofi cké změny mo-
zečku, rozšíření likvorových prostor. Při 
PET zobrazení byla nalezena souměrná 
a přiměřená aktivita v kůře mozkových 
hemisfér a v bazálních gangliích. Na-
proti tomu byla nalezena difuzně nízká 
akumulace fl uorodeoxyglukózy v mo-
zečkových hemisférách. PET-CT vyšet-
ření trupu bylo bez patologie. Takže je-

PET-CT a MR vyšetření v tomto pří-
padě potvrdilo hypometabolizmus 
v cerebellu, typický pro tento typ pozd-
ních následků LCH.

Pacient s ataxií a dysartrií po 34 letech od 
stanovení diagnózy LCH 
Muž, narozený v roce 1975, trpěl LCH 
od 1. roku života. První neurologické 
potíže se objevily v roce 1993 (dysatrie, 
nejistá chůze, závratě). Neurolog po-
psal centrální vestibulární syndrom, ne-
úplný neocerebelární syndrom vpravo 
a naznačenou pravostrannou pyrami-
dovou symptomatologii. Tyto problémy 
spontánně téměř ustoupily a mladý muž 
zvládal manuální zaměstnání. Při opa-

Obr. 10.  MR zobrazení. T2 TSE v axiální rovině: mozeč-
ková atrofie.

Obr. 11.  MR zobrazení. T2 FLAIR v koronární rovině: mo-
zečková atrofie.

Obr. 12.  MR zobrazení. T2 FLAIR v koronární ro-
vině: zvýšený signál v oblasti amygdalohippokampálních 
komplexů.

10
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do CNS, tak přímo v mozkových ple-
nách či v CNS bez souvislosti s kostí. 
Popisují se případy nově vzniklé epile-
psie, jejíž etiologií bylo ložisko LCH 
[36] či jiné neurologické příznaky 
dle lokalizace ložiska LCH v mozku 
[37– 40]. Z literárních popisů je jasné, 
že tento typ postižení je méně častý než 
hypotalamicko-hypofyzární infi ltrace. 
Tato ložiska jsou obvykle detekována 
pomocí CT a MR zobrazení.

V našem souboru máme jednoho 
pacienta s intrakraniální expanzí LCH 
v oblasti okcipitální, která způsobo-
vala poruchu zraku, výpady zorného 
pole a jednu pacientku, u níž byla pro-
kázána infi ltrace v oblasti spánkového 
laloku bez MR prokazatelné spojitosti 
s kostním postižením. U této nemocné 
nebylo možné MR zobrazení jedno-
značně interpretovat jako ložisko LCH 
v mozkové tkáni, protože podobnou 
změnu signálu na MR mohly způsobit 
změny v mozkové tkáni po radioterapii. 
PET-CT vyšetření v tomto případě pro-
kázalo vysokou akumulaci fl uorodeoxy-
glukózy, odpovídající maligní tkáni. Po-
kles akumulace f luorodeoxyglukózy 
v průběhu chemoterapie potvrdil ma-
ligní infi ltraci a senzitivitu tohoto infi l-
trátu v CNS na podanou léčbu.

Léčba infi ltrace CNS histiocytózou 
z Langerhansových buněk
Klasické léčebné postupy pro multifo-
kální či multisystémovou formu nemoci, 
založené na merkaptopurinu a vinblas-
tinu [41], nelze použít, protože tyto léky 
nepronikají v dostatečně účinné kon-
centraci do CNS. V současnosti se za 
lék první volby pro pacienty s infi ltrací 
mozku LCH považuje kladribin, který 
v dostatečně účinné dávce proniká he-
matoencefalickou bariérou [42– 46].

Tento lék jsme podali také našim pa-
cientům s infi ltrátem LCH ve stopce hy-
pofýzy. V prvním případě jsme dosáhli 
vymizení infi ltrátu infundibula a remise 
trvá již 5 let od ukončení léčby. V dru-
hém případě je k dispozici zatím jenom 
kontrolní vyšetření po 4. cyklu chemo-
terapie, které prokázalo zmenšení prů-
měru infi ltrátu z 5,5 na 3,0 mm.

má však potenciál zachytit extrakra-
niální projevy i jiných nemocí, které 
mohou způsobovat diabetes insipidus 
[11,18– 21,23– 26].

Pro průkaz poškození hypotalamu 
a stopky hypofýzy či hypofýzy samotné 
se používá MR zobrazení. Nejčastěji je 
popisován infi ltrát v oblasti stopky in-
fundibula, méně často pak patologický 
infi ltrát v hypofýze či obraz prázdného 
tureckého sedla [27– 30].

Při patologické inf iltraci jiných or-
gánů, než je CNS, se obvykle provádí 
bio psie a diagnóza se stanovuje na pod-
kladě histologického hodnocení ode-
braného materiálu. Provedení bio psie 
infundibula hypofýzy však není bez ri-
zika, jak nakonec můžeme ilustrovat na 
našem pacientovi, u něhož se po bio psii 
stopky hypofýzy rozvinul kompletní 
panhypopituitarizmus, aniž by tento zá-
krok vedl ke stanovení diagnózy. Kom-
plikace při tomto zákroku jsou popiso-
vány i jinými autory [31– 35].

V případě našich 4 nemocných 
s diabetes insipidus přineslo PET-CT 
vyšetření informaci o extrakraniálních 
patologických ložiscích. Jednou to 
bylo ložisko s vysokou akumulací fl uo-
rodeoxyglukózy na kůži perianálně, 
z něhož byla histologicky prokázána 
LCH. V druhém případě CT kompo-
nenta celotělového PET-CT vyšet-
ření odhalila strukturální změny plic-
ního parenchymu typické pro plicní 
formu LCH u nemocného bez respi-
račních příznaků. Ve třetím a čtvrtém 
případě PET-CT vyšetření odhalilo vy-
sokou akumulaci fl uorodeoxyglukózy 
v dlouhých kostech, typickou pro Erd-
heimovu-Chesterovu chorobu.

Domníváme se proto, že u dospě-
lého pacienta s nově vzniklým diabe-
tes insipidus je vhodné provést PET-CT 
vyšetření s cílem detekovat extrakra-
niální projevy té nemoci, která způso-
bila diabetes insipidus, a jejich charak-
ter pak ověřit bio psií.

Infi ltráty CNS mimo 
hypotalamo- hypofyzární osu
Tyto infi ltráty mohou vznikat jak pro-
pagací z primárního kostního ložiska 

V podstatě však může i v dospělosti po-
stihnout kterýkoliv orgán. Z hlediska 
vlivu nemoci na kvalitu života je nejzá-
važnější poškození centrálního nervo-
vého systému. U dětí je postižení CNS 
častější než u dospělých, a proto od-
borná literatura popisuje častěji moz-
kovou formu LCH v dětském věku než 
v dospělosti [3– 7]. V dospělosti, po-
dobně jako je tomu u dětí, bývá nejčas-
tější postižení hypotalamu a hypofýzy.

Na rozdíl od ostatních tkání, v nichž 
jsou popisovány spontánní recidivy, je 
poškození CNS opravdu jen zcela výji-
mečně přechodné [8,9], obvykle bývá 
trvalé [10].

Vzhledem k nemožnosti zkoumat 
průběh těchto komplikací opakova-
nými bio psiemi, musí poznání vychá-
zet ze zobrazovacích metod, nemno-
hých výsledků bio psií a autoptických 
studií a případně analýz cerebrospinál-
ního moku [11].

Postižení hypotalamu a hypofýzy
Buňky LCH mají nevysvětlenou afi nitu 
právě k hypotalamu a k hypofýze. Kli-
nicky se to nejčastěji projeví defi citem 
antidiuretického hormonu, čili diabe-
tes insipidus. Bylo by však chybou do-
mnívat se, že infi ltrace stopky hypofýzy 
či hypotalamu způsobuje pouze diabe-
tes insipidus. Obvykle bývá defi cit i dal-
ších hypofyzárních hormonů, který 
však nemusí způsobovat jasné klinické 
příznaky.

Protože LCH a diabetes insipidus 
patří k sobě, je vhodné si u každého 
pacienta s nově vzniklým diabetes in-
sipidus položit otázku, zda právě LCH 
nezpůsobila diabetes insipidus. A dále, 
pokud prokážeme diabetes insipidus, 
je nutné cíleně pátrat po případném 
def icitu dalších hypofyzárních hor-
monů [10,15– 17]. U dvou našich pa-
cientů s inf iltrátem stopky hypofýzy 
LCH je současně snížena hladina go-
nadotropinu a u jednoho našeho pa-
cienta s Erdheimovou-Chesterovou ne-
mocí je přítomen kompletní iatrogenní 
panhypopituitarizmus.

Diabetes insipidus v dospělosti mo-
hou vyvolat i jiné choroby, PET-CT 
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bylo pro detekci těchto změn použito 
až v poslední době a dle 3 publikací, 
které hodnotí přínos PET-CT pro 
tento typ poškození, umožňuje právě 
PET-CT zobrazení sledování dynamiky 
tohoto procesu [65– 67].

V našich dvou případech odpoví-
dala lokalizace snížení akumulace fl uo-
rodeoxyglukózy rozsahu pozdních de-
negerativních změn dle MR vyšetření. 
Nepřítomnost jiného patologického 
ložiska v těle nemocných odpovídala 
trvající remisi LCH.

Závěr pro praxi
• PET-CT vyšetření považujeme za 

velmi přínosné pro nemocné s diabe-
tes insipidus vzniklým v dospělosti, 
může odhalit extrakraniální pro-
jevy té nemoci, která vedla ke vzniku 
diabetes insipidus, a nasměrovat cí-
lený histologický odběr na tyto extra-
kraniální projevy.

• PET-CT vyšetření se osvědčilo při 
neurologických symptomech pa-
cientů s LCH. Umí odlišit LCH in-
f iltraci CNS s vysokou akumulací 
f luorodeoxyglukózy od pozdních 
neurodegenerativních změn.

Tato publikace byla připravena v rámci 
projeku MUNI/ A/ 1012/ 2009 s názvem 
„Optimalizace diagnostiky a terapie ma-
ligních chorob a komplikací, které tyto ma-
ligní nemoci provázejí, s využitím nových 
molekulárně bio logických metod“, a také 
je součástí aktivit v rámci grantů IGA MZ: 
NR9225, NS10387 a NS10406.
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