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Souhrn: Erdheimova-Chesterova choroba (ECD) je vzacné onemocnéni ze skupiny ,non-Langerhans cell“ histiocytéz charakterizované
proliferaci pénitych histiocytl (foamy histiocytes) a jejich infiltraci do réiznych tkani a organd, typicky dlouhych kosti dolnich koncetin.
U pacient s ECD byvaji p¥i vySetfeni zobrazovacimi metodami popisovany rizné patologické zmény véetné p¥itomnosti osteosklerézy,
infiltrace hypofyzy, periaortalni fibrézy (coated aorta) ¢i fibrézy retroperitonealni, ktera ptipomind Ormondovu chorobu. V této praci
prezentujeme nasi sbirku 83 snimkd téchto a mnoha dal3ich zajimavych nélezd uspotrddanych do 17 obrazl. Jsou zde publikovéna zob-
razeni ziskand konvenéni radiografii (RTG), vypocetni tomografii (CT), magnetickou rezonanci (MR), klasickou scintigrafif skeletu, jed-
nofotonovou emisni vypocetni tomografii (SPECT) i pomoci hybridniho zobrazovani pozitronovou emisni tomografii (PET), p¥ipadné
v kombinaci se sou¢asné snimanymi celotélovymi skeny vypocetni tomografie (CT), tzv. PET/CT vy3etfeni. Zavérem zdliraziiujeme vyznam
celotélového PET/CT vysetfeni, které p¥i soucasném snimani celych dolnich koncetin zobrazi typickou oboustrannou symetrickou os-
teosklerézu dlouhych kosti s difuzné zvysenou aktivitou radiofarmaka (fluorodeoxyglukézy - FDG).
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Erdheim-Chester disease in pictures

Summary: Erdheim-Chester disease (ECD) characterized by proliferation of foamy histiocytes and their infiltration into various tissues
and organs, typically the long bones of the lower extremities, is a rare disease of the non-Langerhans cell histiocytosis group. In the pa-
tients with ECD during examinations by imaging methods various pathologic changes are described, including osteosclerosis, infiltration
of the hypophysis, periaortic fibrosis (coated aorta) as well as retroperitoneal fibrosis reminding of Ormond’s disease. In this work we
are presenting our collection of 83 images depicting these and many other interesting findings arranged into 17 pictures. Published here
are images obtained by conventional radiography (CR), computed tomography (CT), magnetic resonance imaging (MRI), traditional
bone scintigraphy, single photon emission computed tomography (SPECT) and also by means of positron emission tomography (PET) or
hybrid PET/CT imaging if need be. In conclusion, we underline the importance of whole-body PET/CT acquisition, including lower limbs,
which depicts typical bilateral symmetric osteosclerosis of the long bones with diffusely increased radiopharmacon (fluorodeoxyglucose)
uptake.

Key words: Erdheim-Chester disease - osteosclerosis - diabetes insipidus centralis - periaortic fibrosis - retroperitoneal fibrosis -
conventional radiography - CT - MR - skeletal scintigraphy - SPECT - PET/CT

Uvod

V roce 1930 popsal americky kardiolog
William Chesterspolu se svym videriskym
kolegou, patologem Jakobem Erdhei-
mem, pfipady 2 nemocnych s ,lipoidn{
granulomatézou“ (lipoid granuloma-
tosis) [1]. Pojem Erdheimova-Cheste-
rova choroba (Erdheim-Chester di-
sease - ECD) vsak poprvé zmiriuje az
0 42 let pozdéji Henry Jeff, ktery pub-
likoval zpravu o 3. a 4. p¥ipadu tohoto
onemocnéni [2].

ECD je vzacné idiopatické onemoc-
néni charakterizované proliferaci his-
tiocytl obsahujicich tukové inkluze.
Histiocyty pak maji pénity charakter
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(foamy histiocytes). Tyto patologické,
pénité histiocyty pravidelné proliferuji
v dlouhych kostech dolnich koncetin,
coz vede k typickému obrazu zbytnéni
trabekul a kortikalis v tibiich a femo-
rech. Mohou v3ak infiltrovat i oblasti
retroperitonea, mediastina, plic, srdce,
sleziny a jater, kiiZze ¢i orbity a CNS se
vznikem zdnétlivych a fibrotickych
zmén. Imunohistochemické vyset-
feni prokazuje typicky imunofenotyp
(CD68", CD1a, S100°, u minoritniho
poctu pacientd S-100%) [3].

Dle WHO klasifikace malignich krev-
nich chorob patti ECD do kategorie
diseminovaného juvenilniho xantogra-

nulomu, ktery tvofi samostatnou jed-
notku ve skupiné histiocytarnich ne-
moci. Maligni histiocytarni nemoci
tvofi nepatrny zlomek viech krevnich
chorob. Nejéastéjsi z této skupiny ne-
mocfi je histiocytéza z Langerhanso-
vych bunék, ale i ta je velmi vzacna
a v dospélosti se jeji incidence odha-
duje na 1-5 nemocnych na 1 milion
obyvatel [4]. ECD je podstatné vzac-
néjsi, pocet popsanych ptipadl ve
svété se v roce 2004 pohyboval kolem
100, v roce 2008 jich v lékafské litera-
tufe bylo napoditano pres 300 [5,6].
Onemocnéni se vyskytuje az v dospé-
[ém véku s vékovym priimérem 54 let,
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Obr. 1. RTG hlavy. Mirné zneostteni
architektoniky spongidzy levého ramu
dolnf Celisti a ve srovndni i levé maxily,
jinak bez strukturalnich zmén kalvy.

ma velmi variabilni ptiznaky, a je proto
obtizné rozpoznatelné. Klinickd mani-
festace sahd od benignich asymptoma-
tickych lozisek az po multisystémové
chemorezistentni onemocnén{ s in-
faustni prognézou. Klasickym a téméf
vzdy pfitomnym projevem je osteoskle-
réza tibii a femord, kterd muze plso-
bit bolesti, ale také vést az k patolo-
gické fraktufe. Mimokostni postiZeni je
u této nemoci popisovdno v 50% pfi-
padd. Plicni fibréza s dusnosti a sr-
decnf selhdnf jsou nejcastéjsi priciny
amrti [6-8].

V této praci prezentujeme nasi sbirku
83 snimkd z rdznych zobrazovacich
modalit ziskanych pfi nékolikaletém
sledovéni 2 pacientt s ECD na nasi kli-
nice. Tyto snimky jsme tematicky uspo-
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¥adali do 17 obrazt. Ctenéfi tak maji
moZnost seznamit se s ndlezy typic-
kymi pro ECD na konvenénf radiogra-
fii (RTG), vypocetni tomografii (CT),
magnetické rezonanci (MR), klasické
scintigrafii skeletu, jednofotonové
emisn{ vypocetni tomografii (SPECT)
i na hybridnim zobrazovani pozitrono-
vou emisni tomografii (PET), pfipadné
v kombinaci se soucasné snimanymi
celotélovymi skeny vypocetni tomogra-
fii (CT), tzv. PET/CT vy3etteni.

Hlava (obr. 1-4 a 16)

V oblasti hlavy je nej¢astéji popisovana
infiltrace orbity vedouci k exoftalmu
a dale xantogranulomatdézni koznf pro-
jevy kolem o¢nice. Byly popsany pro-
jevy nitrolebni hypertenze a p¥itom-
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Obr. 2. Podrobné zobrazeni kalvy metodou SPECT. Sipkami jsou oznacena nékterd loZiska zvy$eného vychytavani

radiofarmaka.
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Obr. 3. PET/CT hlavy. Sklerotizace
medidlni ¢asti levé jafmové kosti. PET
komponenta zachycuje difuzné zvy-
Senou aktivitu radiofarmaka 2-["*F]-
-fluoro-2-deoxy-D-glukézy ("®F-FDG)
v mistech strukturdlnich zmén popiso-
vanych na CT.

Obr. 4. PET/CT hlavy. Nevyrazny mék-
kotkarovy lem na zadni sténé pra-
vého maxildrniho sinu. Mékkotkanové
struktury v levém maxilarnim sinu, ma-
ximum zmén laterdlné a bazalné. PET
komponenta zachycuje difuzné zvy-
Senou aktivitu FDG v mistech struk-
turdlnich zmén popisovanych na CT.
K verifikaci nédlezu v levém antru pod-
stoupil pacient supraturbinalnf antros-
tomii, p¥i niz byla popsdna dutina vypl-
nénd tuhou jizevnatou tkdni bélavého
zbarveni. Po subtotélni exenteraci ma-
xilarni dutiny byl vzorek tkané ode-
slan k histologickému vy3etteni. Imu-
nohistochemickd analyza prokazala
CD68 pozitivni buriky a stav byl na-
sledné, i s ohledem na nélez sklerotic-
kych zmén okolniho skeletu na PET/CT
vySetteni, uzavien jako infiltrace levé
Celistni dutiny p¥i postizeni Erdheimo-
vou-Chesterovou chorobou.
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Obr. 5. CT a PET mozku. Vlevo v oblasti talamu je patrné drobné lozisko smiSe-
nych denzit asi 1cm v prdméru (centrum izodenzni s jadry talamu, lehce hypo-
denzni okraj). Ddle pak anivzadni jdmé, ani supratentoridlné neprokazujeme p¥i-
padné patologické loZiskové zmény. Utvary stredni ¢ary bez dislokace. Komorovy
systém nenf rozsifeny. LoZisko mozku je na PET komponenté pro pfitomnost fy-

ziologicky vysoké aktivity pozadi nehodnotitelné.

nost méstnavé papily. Chorobnym
procesem v8ak mohou byt postizeny
i paranazdlni dutiny [5,9].

Tridda ptiznakd diabetes insipidus,
exoftalmus a kostni zmény pfipomina
Handovu-Schillerovu-Christianovu
chorobu neboli jednu z klinickych

forem histiocytézy z Langerhansovych
bunék [4].

Centralni nervovy systém (obr. 5, 6)
PostiZzeni centrdlniho nervového sy-
stému (CNS) je mozno rozdélit do
3 typl. Pro 1. typ jsou charakteristické
infiltraty v oblasti kmene, mozecku
a mozku. Vyskytuje se u 44 % pacientd.
Druhym typem (37 %) je meningedln{
postizeni s tumory, které tvarem od-
povidaji meningeom@m, a s nodular-
nim zdufenim dura mater. Treti typ
(19%) je spojenim predchozich, tedy
infiltrativniho a meningedlniho posti-
Zeni CNS. Optiméalnim zpGsobem je-
jich znazornénf je MR. Loziska jsou hy-
persignalni v T2 vdZeném obraze a sytf
se po aplikaci gadolinia v T1 vaZzeném
obraze. Byla popsana prolongovana
retence kontrastnf latky.

Diabetes insipidus byva pfitomen asi
u 25% pripadi. Zmény vedou k atro-
fii zadniho laloku hypofyzy. Tito ne-
mocni mivaji na MR vySetfen( ztratu
hyperintenzniho signdlu z posterior-

niho laloku hypofyzy a zesilenf infundi-
bula, pfipadné infiltraci stopky hypo-
fyzy. MR nadlezy jsou v3ak nespecifické
a diagnézu maize ovéfit pouze histolo-
gicky rozbor tohoto infiltrdtu. Ziskat
reprezentativni histologicky vzorek ze
stopky hypofyzy vsak neni snadné ani
bez rizika, a tak se v praxi doporucuje
provést celkové vysetienf s cilem odha-
lit extrakranialni projevy nemoci infil-
trujici stopku hypofyzy [7]. Na zdkladé
nasich zkusenosti povazujeme PET/CT
vySetfeni za nejvhodnéjsi modalitu
v této indikaci.

Diabetes insipidus byva v nékterych
pripadech prvnim projevem nemoci
a infiltrace v oblasti stopky hypofyzy
muZe byt na MR patrnd az pfi kon-
trolnim vy3etfeni po urcitém case od
prvnich pfiznak(. Nékdy byva v dobé
stanoven{ diagndzy zjisténa i snizend
hladina gonadotropind a dalsich hor-
mon( [10]. Nalez infiltrace v ob-
lasti stopky hypofyzy je velky diferen-
cidlné diagnosticky problém. Je sice
mozné provedeni biopsie tohoto infil-
tratu, ale ne vzdy biopsie infiltratu vede
k diagnéze. Sheu popisuje punkci infil-
tratd s ndlezem pseudoinflamatorn{
infiltrace, kdy se az sekéné potvrdila
souvislost s Erdheimovou-Chesterovou
nemoci [11]. V diferencidlni diagnos-
tice infiltrdtd v oblasti infundibula

Vnit¥ Lék 2010; 56(Suppl 2): 25170-25178
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Obr. 7. CT a PET/CT b¥icha. Zvy3eni
denzity perirenalniho tuku, zneostfenf
kontur obou ledvin, vice vlevo. Na-
znaceno cirkularni zesilenf stény b¥ignf
aorty misty az na 6 mm v priméru
(méné vyrazny je ndlez téZz na hrudni
aorté a na spolecnych ilickych tepnach
tésné pod bifurkacf aorty, vice vpravo).
PET komponenta zachycuje difuzné
zvy3enou aktivitu FDG v mistech peri-
rendlnich a periaortalnich zmén.
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i Obr. 6. Postizeni CNS u pacienta s Erdheimovou-Chesterovou

chorobou zobrazené na MR mozku v T1 vdzené sekvenci po
aplikaci kontrastnf latky.

2006: koronarnf (vlevo) a sagitalni (vpravo) rovina. Postkon-
trastné se sytici loZiskové zbytnéni stopky hypofyzy na 4-5mm
u pacienta s pfiznaky diabetu insipidu. (Normalni stopka hy-
pofyzy se nélevkovité zuZuje, v trovni chiasma opticum mé#i
kolem 3 mm a pfi vyisténi do hypofyzy jen 1-2mm [3].) Byla
provedena endoskopickd stereotakticky navigovana parcialnf
resekce stopky hypofyzy, dle histologického vysetteni byl viak
nélez nespecificky a odpovidal lymfoidni zanétlivé infiltraci
v oblasti hypofyzy. Absenci morfologie typické pro Erdhei-
movu-Chesterovu chorobu (pénité makrofdgy, mnohojaderné
obrovské buriky Toutondvy, fibroblastické pozadi) popisuji
i jinf autoti a jeji pFi¢ina neni dosud objasnéna. Analogii lze
hledat u pacientil s neurodegenerativnimi projevy histiocytézy
z Langerhansovych bunék, u nichZ byly i sekéné nalezeny pouze
lymfocytarni infiltrdty. Bylo spekulovano, Ze celé neurodegene-
rativni poskozeni mize mit podklad maligni chorobou indu-
kované degenerativni zmény. Je tedy mozné, Ze infiltrace CNS
pénitymi histiocyty provazi natolik intenzivni zanétliva reakce,
Ze cflené biopsie nemusi diagnézu Erdheimovy-Chesterovy
choroby odhalit, a néktefi autofi proto doporucuji pfi dife-
rencidlni diagnostice infiltrace stopky hypofyzy vzdy vysetfeni
dolnich kon¢etin, zda nejsou pfitomny znaky charakteristické
pro ECD [3,11,12].

2007: transverzélni roviny. Vlevo patrna novd loZiska v mesen-
cephalu s postkontrastné se syticim centrem a cirkuldrnim jem-
nym lemem kolaterdlniho edému, vpravo pak teckovité loZisko
subkortikalné.

2008: transversdlni (vlevo) a korondrni (vpravo) rovina. Nova
loZiska v oblasti levého zadniho raménka kapsuly interny. U pa-
cienta se projevila novd neurologickd symptomatika ve formé
dysartrie stredniho stupné, reflexologickd prevaha na pravé
dolni koncetiné a porucha alternujicich pohybt levé ruky.

Obr. 8. PET/low dose CT. Periaortélni
infiltrace zplGsobuje nepravidelné roz-
Siteni stény aorty a vykazuje ostriivko-
vité vy33i metabolickou aktivitu. Zevn{
kontury stény jsou misty zneost¥ené.
Ndlez je vyraznéjsi vétsinou interaorto-
kavalné, tedy na medialnf sténé aorty.
Site infiltratu nad bifurkaci je az 9 mm,
ve zbyvajicim dseku bFisni aorty jsou
zmény méné napadné.
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Obr. 9. CT hrudniku. Dorzélni sténa sestupné aorty je zesi-
lena nepravidelné az na 6 mm.

Obr. 10. ¥ Charakteristickd patologie v oblasti panevniho
pletence z pohledu riiznych zobrazovacich modalit.

CT a PET/CT (1): Nepravidelnd struktura s ndpadnymi skle-
rotickymi okrsky, misty v terénu protidlé struktury v oblasti
obou lopat kostf kycelnich. PET komponenta zachycuje di-
fuzné zvysenou aktivitu FDG v mistech strukturdlnich zmén
popisovanych na CT.

SPECT (2) a scintigrafie skeletu (5): ZvySend aktivita ra-
diofarmaka v oblasti kosti sedaci a stydké vlevo, v oblasti
kosti kycelni vpravo a déle v oblasti levého sakroiliakalniho
skloubent.

PET/CT (3): Nepravidelnd struktura s ndpadnymi sklerotic-
kymi okrsky, misty v terénu profidlé struktury v oblasti levé
kosti stydké a levé kosti sedaci. PET komponenta zachycuje
difuzné zvySenou aktivitu FDG v mistech strukturalnich zmén
popisovanych na CT.

RTG (4): Mirné zahusténi struktury spongidzy v okoli pra-
vého acetabula, kréku lopaty kosti kycelni.

PET/CT (6): Nepravidelnd struktura s napadnymi sklerotic-
kymi okrsky, misty v terénu pro¥idlé struktury vlevo v lopaté
kosti kycelni v blizkosti sakroiliakdlniho skloubeni. PET kom-
ponenta zachycuje difuzné zvySenou aktivitu FDG v mistech
strukturdlnich zmén popisovanych na CT.

Obr. 11. Srovnani normalniho ndlezu na skiagramu ste-
hennich kosti a ndlezu p¥i postizeni skeletu Erdheimo-
vou-Chesterovou chorobou.

(1) Symetrické difuzni postizeni osteosklerotickym proce-
sem s usetfenim stfednich diafyz a distalnich epifyz femora.
Kortikalis je v proximdlni a distalni diafyze z vnéjsi strany
ztludtéla. V detailu je zndzornéno ziZeni d¥eriové dutiny ste-
hennf kosti u nemocného v porovnani s normalnim nalezem.
Na rozdil od fady kortikalnich apozic (rendlni osteodystro-
fie, potraumatické stavy a dal3i), které po prestavbé drerio-
vou dutinu zachovdvaji nebo je ztzeni pfitomno jen v krat-
kém tseku, dochdzi u pacientd s Erdheimovou-Chesterovou
chorobou k pozvolnému zuzovani dreriové dutiny, aniz by
byly kromé zesilovani kortikalis patrné jednozna¢né zmény
strukeury skeletu.

(2) Oboustranné difuzni zvyseni opacity stehennich kosti
zesilenim kompakty, kterd zuzuje projasnéni nitrodrerové
dutiny.
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Obr. 12. Zobrazeni tibie metodou konvenéni radiografie (RTG) a metodou mul-
tidetektorové vypocetni tomografie (MDCT).

(1) MDCT, MIP rekonstrukce v korondrni roviné: zietelnd osteoporoticka struk-
tura s osteosklerotickymi loZisky.

(2) RTG: teckami jsou oznacena osteosklerotickd loZiska.

(3) MDCT, axidlni rovina: patrné je zesileni hydroxyapatitovych struktur kortika-
lis a spongidzy.
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a stopky hypofyzy ptipadd v udvahu
neurosarkoidéza, Erdheimova-Cheste-
rova nemoc, histiocytéza z Langerhan-
sovych bunék a lymfocytarni hypofyzi-
tida [3].

Postizeni CNS zplsobuje kromé
diabetes insipidus také ataxii a parézy,
méné casto jsou pFitomny bolesti
hlavy, neuropsychiatrické ¢i kogni-
tivni poruchy, senzorické poruchy ¢i
parézy hlavovych nervl, mize vsak
dojit i k uplnému vypadku hormonalnf
aktivity hypofyzy (panhypopituitariz-
mus). Neurologické postizeni muze
vést k postupnému zhorSovani funkce
CNS [7].

Bricho (obr. 7, 8)

V oblasti bficha se nemoc nejcastéji
projevuje retroperitonedlnimi infil-
traty a fibrotizaci. Tyto projevy vedou
k obstrukéni nefropatii. Zobrazova-
cimi vySetfenimi je prokazatelnd re-
troperitonedlni a perirendlni infiltrace
a fibrotické zmény. Pokud dominuje ak-
tivita nemoci v oblasti retroperitonea,
je mozna zdména s Ormondovou cho-
robou (idiopaticka retroperitonealni
fibréza) [13]. Literatura popisuje pfi-
pady, kdy byly provedeny biopsie této
zdénlivé malignf infiltrace retroperito-
nea a histologické hodnoceni odebra-
ného materidlu vyznélo nespecificky -
»pojivova fibrézni tkan s fokalnimi
zndmkami zadnétu® [14]. V nékterych
ptipadech pravé retroperinedlni infil-
trace, fibrotizace byla prvni znamkou

1 9
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scintl skeletu

Obr. 13. Srovnani nélezti na CT, PET a klasické kostni scintigrafii u pacienta s Erdheimovou-Chesterovou chorobou.

Na CT je patrnd nepravidelnd sklerotizace dreriové dutiny obou stehennich i holennich kosti vyjma kratkého dseku strednf
tretiny levé tibie. V PET obrazu se zobrazila loZiska patologického hypermetabolizmu glukézy v proximalnich ¢astech
obou tibif (vice vpravo), kde byla zaroveri popsana patologickd akumulace radiofarmaka i na celotélovém scintigramu

skeletu.

25175

Vniti Lék 2010; 56(Suppl 2): 25170-25178



Erdheimova-Chesterova nemoc v obrazech

Obr. 14. Postizeni kosti dolnich konéetin u pacienta s Erdheimovou-Chesterovou chorobou, zobraze
diografie (RTG), vypocetni tomografie (CT), pozitronové emisni tomografie (PET), hybridniho PET/CT vySetteni a klasické
kostni scintigrafie. Na RTG i CT je patrné oboustranné osteosklerotické postizeni femort a bércovych kostf, které vykazuje pato-
logicky hypermetabolizmus glukézy na PET i zvySenou akumulaci radiofarmaka (technecium pyrofosfatu) na scintigrafii skeletu.

Obr. 15. MIP (Maximum Intensity Pro-
jections) PET dolnich koncetin u 2 pa-
cientd s Erdheimovou-Chesterovou
chorobou, kterymi lze ziskat trojroz-
mérnou predstavu o distribuci radiofar-
maka fluorodeoxyglukézy (FDG).

Loziska zvySené akumulace radiofar-
maka nachdzime u obou pacient( bi-
laterdlné ve stehennich a bércovych
kostech s maximem postiZzeni v oblasti
distalnich femor( a proximalnich tibif.

Obr. 16. Srovnani nélez z PET, PET/CT, klasické kostni scintigrafie a SPECT vySetfeni u pacienta s Erdheimovou-Cheste-
rovou chorobou.

Celotélovd scintigrafie skeletu (uprostied) a SPECT (vpravo nahote): Abnormalni akumulace radiofarmaka v oblasti hlavy
vpravo (zygomaticky oblouk, frontélni oblast a mandibula), v oblasti hornich konéetin (stfedni ¢ast levé pazni kosti, proxi-
mélni ¢asti vietennich kosti oboustranné a v pravém ramennim kloubu) a dale i v oblasti dolnich koncéetin (proximalni tte-
tina a distalni polovina obou stehennich kosti, obé kosti holenni a kost hlezenni a patni vlevo).

PET a PET/CT: Diskrétni rozsifeni a struktura s vy3si denzitou dorzélni ¢asti laterdlni stény dolni poloviny pravého maxilar-
niho sinu, méné napadny nalez také v dorzalni ¢asti medidln{ stény ve stejné etdZi. Stejny charakter zmén zasahuje kaudélné
az do dorzalni ¢asti alveolarniho vybézku maxily vpravo. Vyse popsané zmény maji pozitivni koreldt v PET obraze. Na bazi
pravého maxilarniho sinu je minimalni mékkotkarovy lem.

Vyrazné skleroticka struktura skeletu je prostoupena osteolytickymi okrsky, v isecich diafyz je patrné zesileni kompakty, rov-
néz se zobrazila patologicka struktura dferiové dutiny se zvySenim denzity tkané v okrajich. Patologicka struktura je v oblasti
hornich koncetin (prevdzna ¢ast levého humeru pouze s vynechanim proximalni ¢asti, v pravém humeru naopak okrsek pa-
tologické struktury v oblasti hlavice a v blizkosti loketniho kloubu, z vétsi ¢asti je postizena ulna a radius oboustranné s ma-
ximem zmén v proximalnich tsecich) a v oblasti dolnich koncetin (oba femory s vynechdnim dseku asi sttednf tetiny diafyz,
obé tibie, netipIné obé fibuly, vlevo vyrazné kost patni, vpravo je v kosti patni jen nevyrazny okrsek pfi dolnim okraji).
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Obr. 17. Celotélové vysetieni metodou magnetické rezonance, zobrazeni v koro-
narni roviné

(1) T1 vaZzend sekvence: Patrny je abnormdlné snizeny signél z kostni dfené s ma-
ximem v oblasti obou femor( a tibii oboustranné. Nehomogenity jsou p¥itomné
i v proximalnich metafyzach obou humerd. Jednd se o obraz kumulace abnormél-

nich histiocytd, které tak nahrazuji normalni tukovou kostni dfer a plisobf snizeni

signdlu v T1 obrazech.

(2) STIR zobrazeni (typ saturace tukové tkané): Pri saturaci signalu z tukové tkané
dobte vynika abnormalnf signél ve vySe popsanych oblastech, a to velmi dobte
i v obou humerech. | v tomto p¥ipadé se jedna o pfimé zobrazeni nakumulova-

nych histiocytd, jejichz vy33i signdl je dobfe diferencovatelny od normalni kostnf

drené.

(3) DWIBS zobrazeni (difuzné vazené zobrazeni s potladenim télového signélu):
Prokazatelna je restrikce molekularnf diftize, kterd svéd¢i pro patologickou infil-
traci kostni dfené ve vy3e uvedenych oblastech. Restrikce diftize se projevi vy$8§im
signdlem, tedy svétlymi okrsky.

této nemoci, kterd pripadné zplsobila
hydronefrézu [15] ¢i akutni rendlni se-
lhanf [16]. Zcela vyjimecné je p¥itomna
infiltrace jater a dalSich parenchyma-
téznich orgdnt [17].

Hrudnik (obr. 9)

V oblasti hrudniku mdze nemoc infil-
trovat plice, vést k plicni fibréze a zpa-
sobit respiraénf insuficienci. P¥i zobra-
zovacich vysettenich jsou popisovény
intersticidln{ infiltraty [18]. Infiltrace
perikardu zptsobuje perikardidlni vy-
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potek, ktery je nejcastéjsim kardialnim
9]. Dale byla
popsana infiltrace myokardu, chlopni,

projevem této nemoci [1

korondrnich arterii. Specifickym pro-
jevem je periaortalni fibréza, takzvand
coated aorta [20]. Kmonitorovani{ po-
stizen{ srdce byla pouZita scintigrafie
pomoci “Ga [21].

Horni a dolni koncéetiny
(obr.10-17)

Radiografické abnormality kosti kon-
cetin jsou typické, pravidelné se vysky-

Erdheimova-Chesterova nemoc v obrazech

tuji symetricky na dolnich, méné casto
na hornich koncetindch. Denzita kosti
je loziskové ¢i difuzné zvysena, je pa-
trné zesileni trabekul, skleréza a zesi-
lenf kortikalis. Proces postihuje hlavné
diafyzy a metafyzy s minimalnimi zmé-
nami v epifyzdch. Nejvice patologic-
kych zmén byva patrnych na kostech
stehennich, a to ve formé oboustranné
zvy$ené opacity kosti, zesileni kom-
pakty, kterd zuzuje projasnénf nitro-
dreriové dutiny, jak je zietelné z klasic-
kého RTG snimku a déle z CT zobrazeni
[22].

Odchylky metabolizmu skeletu od
normalu je mozné zobrazit jak pomocf
klasické scintigrafie skeletu, tak po-
moci PET vy3etfeni. Scintigrafie skeletu
znazorfiuje zmény kostnfho metabo-
lizmu intenzivnéji nez PET zobrazent,
to vsak muze prokdzat i mimokostnf
patologii [5].

Bolesti kosti jsou nejcastéjsim pfi-
znakem ECD, byvaji mirné, ale trvalé
s juxtaartikuldrnf lokalizaci u kolen
a kotnikd [8].

Zavér

Oboustranna symetrickd osteoskle-
réza dlouhych kosti zobrazend pfi vy-
Setfeni konvenéni radiografii (RTG)
¢ vypocetni tomografii (CT) je ty-
pickou skeletdlni manifestaci Erdhei-
movy-Chesterovy choroby a pfi jejim
nélezu je nezbytné zahrnout tuto jed-
notku do diferencidlné diagnostické
rozvahy.

Celotélové PET/CT vy3etteni véetné
zobrazeni dolnich koncetin (tedy niko-
liv béZné snimani od proximalnich tre-
tin stehen k bdzi lebni) povazujeme za
optimélni diagnostickou modalitu pfi
hledani extrakranialnich projevil pa-
tologické infiltrace v oblasti stopky

hypofyzy.

Tato publikace byla pfipravena v ramci
projektu MUNI/A/1012/2009 s nazvem
»,Optimalizace diagnostiky a terapie ma-
lignich chorob a komplikacf, které tyto ma-
ligni nemoci provazeji, s vyuzitim novych
molekuldrné biologickych metod®, a také
je soudasti aktivit v rdmci grantd IGA MZ:
NR9225, NS10387 a NS10406.
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