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Souhrn: Histiocytóza z Langerhansových buněk (LCH) se projevuje u pacientů dospělého věku nejčastěji jedním či více osteolytickými 
ložisky nebo postižením plic s tvorbou nodularit a cyst, případně kožními projevy. Mezi vzácné projevy LCH patří infiltrace centrálního 
nervového systému. Buňky LCH mají nevysvětlenou afinitu k hypotalamu a ke stopce hypofýzy, a proto je nejčastějším klinickým projevem 
postižení mozku LCH centrální diabetes insipidus. V článku popisujeme léčbu 2 dospělých pacientů s LCH, u nichž byla prvním klinickým 
příznakem centrální forma diabetes insipidus a u nichž MR zobrazení prokázalo infiltraci stopky hypofýzy. U prvního muže byl diabetes in-
sipidus a infiltrát v infundibulu hypofýzy diagnostikován ve věku 33 let. LCH byla prokázána o 2 roky později histologickým vyšetřením ve-
rukózních výrůstků na kůži perianální krajiny. Nemoc postihovala tedy kůži a CNS. Pacienta jsme léčili 2-chlorodeoxyadenosinem (5 mg/m2 
s.c. 5 dní po sobě v 28denních cyklech). Po 4. cyklu vymizela v MR obraze infiltrace hypofýzy. Reziduální perianální infiltrace byla ozářena 
a pacient je od ukončení léčby 44 měsíců v kompletní remisi, vyžaduje však stále substituci adiuretinu a substituci testosteronu. U druhého 
muže byly centrální forma diabetes insipidus a infiltrát v infundibulu hypofýzy prokázány taktéž ve 33 letech. Plicní postižení bylo rozpo-
znáno na základě high resolution CT (HRCT) a průkazu vysokého počtu CD1a a S-100 pozitivních elementů v bronchoalveolární laváži. 
Tento pacient měl dále infiltraci zevních zvukovodů způsobující chronický výtok z uší. Pacienta jsme léčili 2-chlorodeoxyadenosinem ve 
výše uvedeném schématu. Kontrolní MR po 4. cyklu prokázalo zmenšení průměru infiltrátu z 5,5 na 3,0 mm. Proto byla při 5. a 6. cyklu 
podána kombinace 2-chlorodeoxyadenosin 5 mg/m2 s.c. + dexametazon 20 mg p.o., obojí 5 dní po sobě. MR zobrazení po ukončení 
léčby prokázalo vymizení infiltrátu ve stopce hypofýzy. Vymizela infiltrace zevního zvukovodu a vymizely i nodularity v plicním parenchymu. 
Trvá však nutnost substituce adiuretinu. Pacient je v kompletní remisi již 8 měsíců po ukončení léčby. U 2 pacientů po léčbě 2-chlorode
oxyadenosinem zcela vymizela infiltrace ve stopce hypofýzy, v 1. případě již po 4 cyklech, ve 2. případně až po 6 cyklech, přičemž v posled-
ních 2 cyklech byl přidán k 2-chlorodeoxyadenosinu dexametazon.

Klíčová slova: histiocytóza z Langerhansových buněk  – diabetes insipidus centralis – infiltrace hypofýzy – 2-chlorodeoxyadenosin – 
kladribin – otitis externa – PET-CT

MR-documented remission of pituitary stalk infiltration in patients with Langerhans cell histiocytosis following treatment with 2-chlo-
rodeoxyadenosine

Summary: In adult patients, Langerhans cell histiocytosis (LCH) manifests most frequently with one or more osteolytic lesions or, alterna-
tively, with pulmonary involvement with nodules and cysts or with skin lesions. Infiltration of the central nervous system is a rather rare sign 
of LCH. The LCH cells have an unexplained affinity to hypothalamus and to pituitary stalk and, consequently, central diabetes insipidus is 
the most frequent clinical sign of brain involvement in LCH. We describe treatment of 2 adult patients with LCH in whom central diabe-
tes insipidus was the first sign of LCH and MR confirmed pituitary stalk infiltration. The first man was diagnosed with diabetes insipidus 
and pituitary stalk infiltration at 33 years of age. LCH was confirmed 2 years later by histology of verrucous lesions on the skin of perianal 
area. The disease affected the skin and CNS. The patient was treated with 2-chlorodeoxyadenosine (5 mg/m2 s.c. for 5 consecutive days of 
a 28-day cycle). No pituitary infiltration was evident on an MR image after the 4th cycle. Residual perianal infiltration was irradiated. The 
patient has been in complete remission for 44 months following treatment completion, although vasopressin and testosterone substitution 
is required. The second man was also diagnosed with diabetes insipidus and pituitary stalk infiltration at 33 years of age. Pulmonary involve-
ment was identified with high resolution CT (HRCT) and high CD1a and S-100 positive elements with bronchoalveolar lavage. This patient 
further had external auditory canal infiltrations causing chronic discharge from the ears. The patient was treated with 2-chlorodeoxyadeno-
sine as above. A follow up MR after the 4th cycle showed reduction in the infiltration diameter from 5.5 to 3.0 mm. Therefore, 2-chloro-
deoxyadenosine 5 mg/m2 s.c. was combined with dexamethasone 20 mg p.o. during the 5th and 6th cycle. The MR image after treatment 
completion showed remission of the pituitary stalk infiltrate. External auditory canal infiltration diminished as did the nodules in pulmo-
nary parenchyma. Nevertheless, vasopressin substitution is still required. The patient has been in complete remission for 8 months from the 
completion of the treatment. Pituitary stalk infiltration disappeared after the treatment with 2-chlorodeoxyadenosine in 2 patients; after  
4 cycles in the first and after 6 cycles (with an addition of dexamethasone during the last 2 cycles) in the second.

Key words: Langerhans cell histiocytosis – diabetes insipidus centralis – pituitary infiltration – 2-chlorodeoxyadenosine – cladribine – 
otitis externa – PET-CT
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Úvod
Histiocytóza z Langerhansových buněk 
(Langerhans cell histiocytosis – LCH) 
u dospělých postihuje nejčastěji kosti 
nebo plicní parenchym, případně kůži. 
Méně často bývá diagnostikováno po-
stižení dalších orgánů touto choro-
bou: lymfatických uzlin, jater, zevního 
zvukovodu, a následně pak vnitřního 
ucha. Mezi velmi vzácné projevy této 
nemoci patří postižení mozku. Cho-
roba může postihnout kteroukoli část 
mozku, nejvyšší afinitu má však k hy-
potalamu a ke stopce hypofýzy [1].

Prvním příznakem při postižení 
stopky hypofýzy je centrální forma dia-
betes insipidus. Centrální diabetes insi-
pidus je vzácnou endokrinní poruchou, 
charakterizovanou polydipsií a polyurií 
s  poruchou koncentrační schopnosti 
ledvin. Způsobuje dehydrataci, hypo-
tenzi a někdy i synkopu [2–4].

Centrální diabetes insipidus je způ-
soben částečným nebo absolutním 
def icitem vazopresinu. Příčinou je 
destrukce neuronů v  hypotalamicko-
-hypofyzární oblasti, které za fyziolo-
gických podmínek produkují vazopre-
sin [5].

Základním lékem pro LCH je vinblas-
tin a merkaptopurin v kombinaci s glu-
kokortikoidy. Vinblastin však neproniká 
v dostatečné koncentraci přes hemato-
cefalickou bariéru, a proto není účinný 
u mozkových forem LCH. Pro léčbu pa-
cientů, u nichž LCH infiltruje stopku hy-
pofýzy, hypotalamus či jiné části mozku, 
je doporučován 2-chlorodeoxyadenosin, 
který proniká přes hematocefalickou ba-
riéru v  dostatečné koncentraci [6,7]. 
Cílem dalšího textu je dokumentovat 
vliv léčby 2-chlorodeoxyadenosinem na 
infiltraci stopky hypofýzy u 2 pacientů 
s touto formou LCH.

Popisy případů
Muž, narozený roku 1972
Muž, narozený roku 1972, měl jako 
první příznak nemoci diabetes insi-
pidus, zjištěný v  roce 2005, ve věku 
33 let. Později byl zjištěn i hypogona-
dizmus. Byl sledován na endokrinolo-
gickém oddělení. V březnu roku 2007 

byla provedena excise a histologické vy-
šetření verukózních útvarů v perianální 
krajině, byla potvrzena kožní forma 
LCH a s touto diagnózou byl odeslán 
v roce 2007 na naše pracoviště.

V  rámci iniciálního stanovení roz-
sahu nemoci bylo v dubnu roku 2007 
provedeno PET-CT vyšetření, které 
však vyjma zvýšené aktivity v  oblasti 
perianální (SUV 8,6) nepotvrdilo další 
patologická ložiska.

Provedená vyšetření potvrdila pouze 
infiltraci perianální oblasti s verukóz-
ními morfami kolem anu a  infiltraci 
stopky hypofýzy.

U  pacienta byla zahájena léčba 
2-chlorodeoxyadenosinem (2-CDA) 
v dávce 5 mg/m2, podávaná 5 dní po 
sobě v 28denních intervalech. Celkem 
byly podány 4 cykly 2-CDA. Po che-
moterapii zůstávala ještě drobná rezi-
dua perianálně na kůži, a tak následo-
vala cílená radioterapie na tuto oblast 
v  dávce 20 Gy. Léčba byla ukončena 
v červenci roku 2007. Uvedené 4 cykly 
2-CDA vedly k vymizení infiltrátu v ob-
lasti stopky hypofýzy, jak potvrdily MR 
kontroly (obr. 1–4), ale sekrece anti-
diuretického hormonu se neobnovila. 
Poškození této oblasti je zřejmě u pa-
cienta nevratné. Při poslední kontrole 
v březnu roku 2011 je pacient 44 mě-
síců od ukončení léčby bez recidivy 

nemoci se zcela negativním PET-CT 
nálezem.

Muž, narozený roku 1974 
Muž, narozený roku 1974, byl až do 
roku 2007 (do svých 33 let) zcela zdráv. 

Obr. 1. Kulovité zbytnění, infiltrace 
stopky hypofýzy při Langerhansově 
histiocytóze, se sycením kontrastní 
látkou. Koronární rovina zobrazení, 
T1 vážený MR obraz po aplikaci k.l.

Obr. 3. Stejná rovina vyšetření jako na 
obr. 1, ústup zbytnění stopky hypo-
fýzy po léčbě Langerhansovy histiocy-
tózy, v MR obraze do normy.

Obr. 2. Kulovité zbytnění, infiltrace 
stopky hypofýzy při Langerhansově 
histiocytóze, se sycením kontrastní 
látkou. Sagitální rovina zobrazení, T1 
vážený MR obraz po aplikaci k.l.

Obr. 4. Stejná rovina vyšetření jako na 
obr. 2, ústup zbytnění stopky hypo-
fýzy po léčbě Langerhansovy histiocy-
tózy v MR obraze do normy.
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raze, podávali jsme v 5. a 6. cyklu vždy při 
aplikaci 2-chlorodeoxyadenosinu dexa-
metazon 20 mg p.o.

Kontrolní MR po ukončení léčby 
jsme pro přestavbu MR zařízení nako-
nec provedli až v lednu roku 2011.

Při tomto vyšetření bylo zjištěno, že 
došlo k  úplnému vymizení inf iltrace 

cysty, orgány v pánvi a  lymfatické uz-
liny jsou bez patologie. Na skeletu ne-
jsou žádné strukturální změny. PET je 
bez patologického ložiska.

Pro podezření na plicní formu histio
cytózy z  Langerhansových buněk byl 
pacient odeslán na I. kliniku TRN 
1.  LF  UK a  VFN Praha, kde provedli 
bronchoalveolární laváž. V aspirované 
tekutině byla zjištěna zvýšená celková 
buněčnost a 10 % CD1a a také S-100 
pozitivních elementů. Tento nález po-
tvrdil postižení plic histiocytózou 
z  Langerhansových buněk. Šlo tedy 
o  kombinované postižení CNS, plic 
a také obou zevních zvukovodů.

Po zjištění této diagnózy jsme s pa-
cientem diskutovali o  zahájení léčby. 
Mladý muž chtěl mít děti a stanovení 
diagnózy jej zastihlo právě v době, kdy 
se rozhodl, že v případě neúspěšného 
početí přistoupí na in vitro fertilizaci. 
Proto jsme zahájení léčby odložili o rok 
až do další MR kontroly mozku.

V březnu roku 2010 MR kontrola proká-
zala další zvětšení infiltrátu stopky hypo-
fýzy, a proto jsme se s pacientem dohodli 
na zahájení léčby v  březnu roku 2010. 
Léčba byla ukončena v srpnu roku 2010. 
Celkem bylo podáno 6 cyklů 2-chlorode-
oxyadenosinu. V 1.–4. cyklu byl 2-chloro
deoxyadenosin podáván v  monotera-
pii v dávce 5 mg/m2 s.c. 5 dní po sobě. 
Tato léčba byla podávána v 28denních 
intervalech. Po 4. cyklu bylo provedeno 
kontrolní MR vyšetření mozku. Popsalo 
zmenšení infiltrátu z původních 5,5 mm 
na 3,0 mm. Protože po 4 cyklech nedošlo 
k úplnému vymizení infiltrátu na MR ob-

Na podzim roku 2007 začaly náhle po-
tíže – zvýšená žízeň a celková tělesná 
slabost, pro které byl vyšetřován v en-
dokrinologické ambulanci. V prosinci 
roku 2007 byl diagnostikován parciální 
centrální diabetes insipidus a centrální 
hypogonadizmus.

Při prvním MR vyšetření nebyl proká-
zán jednoznačný infiltrát v oblasti infun-
dibula hypofýzy. Teprve kontrolní MR 
zobrazení, provedené o 7 měsíců poz-
ději, prokázalo patologickou infiltraci.

Dalším problémem, který vznikl sou-
časně s diabetes insipidus, byl obou-
stranný výtok z  uší. Byl ošetřován na 
ORL v místě bydliště s diagnózou oti-
tis externa, bez histologického vyšetření 
tkáně ze zvukovodu. Chronický zánět 
zevního zvukovou je jedním z typických 
projevů histiocytózy z Langerhansových 
buněk, bez histologie však neodlišitelný 
od zánětu bakteriálního původu. Pro-
kázat jej lze pouze histologickým vy-
šetřením tkáně, které prokáže infiltraci 
zvukovodu Langerhansovými buňkami. 
V době vyšetření u nás trval zánět ze-
vního zvukovodu již více než 2 roky.

V  rámci diferenciálně diagnostické 
rozvahy byly hledány extrakraniální pří-
znaky nemoci, která způsobila diabetes 
insipidus. Proto bylo provedeno PET-CT 
vyšetření. Výsledek PET-CT nasměroval 
další diagnostický proces, a  proto jej 
zde v celém rozsahu uvádíme.

CT zobrazení: v  lokalitě infundibula 
náznak hypodenzního ložiska velikosti 
1 cm. V maxilárních dutinách ohrani-
čené hypodenzní struktury typu po-
lypů do 2 cm. Na krku bez patologie. 
Oboustranně v  plicním parenchymu 
převážně v  horních lalocích a  více na 
periferii jsou mnohočetné drobné cys-
tické struktury různého tvaru, velikosti  
0,5–0,9 mm, některé s poměrně dobře 
vyznačenou stěnou. Současně jsou pa-
trné menší acinární opacity a okrsky ze-
síleného intersticia. Pleurální prostor je 
bez výpotku, v mediastinu nejsou zvět-
šené uzliny, v pravém hilu jsou uzliny do 
1,1  cm. Hraniční šířka až lehce rozší-
řené pravé srdeční oddíly a truncus pul-
monalis. Játra nezvětšená, jsou v nich 
3–4 drobné útvary, které imponují jako 

Obr. 7. Koronární rovina MR zobra-
zení mozku po léčbě, T1 vážený MR 
obraz po aplikaci k.l. Původní výrazná 
infiltrace stopky hypofýzy výrazně re-
gredovala, téměř vymizela.

Obr. 8. Sagitální rovina MR zobrazení 
mozku po léčbě, T1 vážený MR obraz 
po aplikaci k.l. Původní výrazná infil-
trace stopky hypofýzy výrazně regre-
dovala, téměř vymizela.

Obr. 6. Sagitální rovina MR zobra-
zení mozku před zahájením léčby, T1 
vážený MR obraz po aplikaci k.l. Je 
zřetelná ložisková sytící se infiltrace 
stopky hypofýzy.

Obr. 5. Koronární rovina MR zobra-
zení mozku před zahájením léčby, T1 
vážený MR obraz po aplikaci k.l. Je 
zřetelná ložisková sytící se infiltrace 
stopky hypofýzy.



Vnitř Lék 2011; 57(10): 871– 875 874

MR dokumentované vymizení infiltrace infundibula hypofýzy u pacientů s histiocytózou z Langerhansových buněk

Vnitř Lék 2011; 57(10): 871– 875

větší v buňkách, jejichž aktivační (fos-
forylační) enzym, deoxycytidinkináza, 
má největší aktivitu, zatímco inaktivační 
(defosforylační) enzym, cytoplazma-
tická 5-nukleotidáza, má nejmenší ak-
tivitu. Velmi příznivý poměr uvedených 
dvou enzymů pro účinnost kladribinu je 
v klidových a proliferujících lymfocytech, 
monocytech, v histiocytech a také v Lan-
gerhansových buňkách [9]. V nich dosa-
hují nitrobuněčné koncentrace 2-chlo-
roadenosintrifosfátů několiksetkrát vyšší 
hladiny, než je jeho plazmatická kon-
centrace [10,11]. Díky této vlastnosti 
je kladribin vysoce selektivním cytosta-
tikem, má intenzivní cytotoxický účinek 
na pomalu progredující maligní lymfa-
tické a histiocytární (tedy i Langerhan-
sovy) buňky. V buňkách ostatních tkání 
je akumulace 2-deoxyadenosintrifosfátu 
malá, takže na ně cytotoxicky nepůsobí.

Kladribin proniká v účinné dávce do 
CNS. Intratekální koncentrace kladribinu 
dosahuje 25 % plazmatické koncentrace. 
Tato koncentrace je zcela dostačující hla-
dina pro tumoricidní efekt na granulomy 
tvořené Langerhansovými buňkami, pro-
tože, jak je uvedeno výše, tumoricidní úči-
nek se odvíjí od nitrobuněčné koncen-
trace 2-chlorodeoxyadenosintrifosfátu 
a  ta závisí hlavně na poměru aktivují-
cího a deaktivujícího enzymu. U Langer-
hansových buněk je tento poměr vysoký, 
takže koncentrace kladribinu, dosaho-
vaná v  mozkomíšním moku po i.v. či 
s.c. podání, je účinná na mozkové formy 
LCH [11]. Biologická dostupnost pod-
kožní aplikace je 100 %, takže je možné 
jak nitrožilní, tak podkožní podání.

Farmakologické vlastnosti kladri-
binu (100% resorpce z podkoží, něko-
likasetnásobná akumulace v  cílových 
senzitivních buňkách a 15–30hodinový 
intracelulární poločas) umožňují apli-
kaci formou podkožních injekcí. Na 
2 pracovištích bylo prokázáno, že plo-
chy pod křivkou průběhu plazmatické 
koncentrace v čase (area under curve – 
AUC) jsou shodné při aplikaci formou 
kontinuální infuze či podkožní injekce, 
liší se však průběh křivky v čase [12–14].

První úspěšné podání 2-chlorode
oxyadenosinu popsal Saven poprvé 

Relativně časté je také postižení 
kůže. Jde buď o  formy připomínající 
ekzémy v intertriginozních částech těla, 
v podpaží či na hrudníku, anebo kožní 
formy infiltrující anogenitální oblasti, 
opět bez histologie nerozeznatelné od 
ekzému či folikulitidy.

Postižení mozku touto chorobou 
je vzácné. Poškození mozku bývá vždy 
součástí multisystémového (multiorgá-
nového) postižení těla touto nemocí. 
V  literatuře jsme nenalezli ani jeden 
popis, který by se zabýval případem pa-
cienta s izolovanou mozkovou formou 
LCH. Mozková forma LCH se tedy po-
važuje za projevy diseminace této extra-
kraniálně vzniklé nemoci [7,8].

Proč mají buňky LCH afinitu právě 
k  hypotalamu a  k  hypofýze, není 
zatím známo. Klinicky se infiltrace hy-
potalamu a  stopky hypofýzy nejčas-
těji projeví deficitem antidiuretického 
hormonu čili centrálním diabetes in-
sipidus. Bylo by však chybou domní-
vat se, že infiltrace stopky hypofýzy či 
hypotalamu buňkami LCH způsobuje 
pouze diabetes insipidus. Obvykle bývá 
def icit i  dalších hypofyzárních hor-
monů, který však nemusí způsobovat 
jasné klinické příznaky [6–8].

Klasické léčebné postupy pro multi-
fokální či multisystémovou formu ne-
moci, založené na merkaptopurinu 
a vinblastinu, nelze při postižení mozku 
LCH použít, protože tyto léky neproni-
kají v dostatečně účinné koncentraci do 
CNS [8]. V současnosti se za lék první 
volby pro pacienty s  infiltrací mozku 
LCH považuje 2-chlorodeoxyadenosin, 
který v  dostatečně účinné dávce pro-
niká hematoencefalickou bariérou [8].

Kladribin, synonymem 2-chlorode
oxyadenosin, se dostal do klinické praxe 
počátkem 90. let minulého století. Klad-
ribin je derivát adenosinu, u něhož byl 
na 2. uhlíku purinového kruhu vodík 
substituován chlórem. Tato změna 
stačí k tomu, aby zabránila deaminaci 
2-chlorodeoxyadenosinu. Kladribin je 
v buňce metabolizován a fosforylován 
až na 2-chloroadenosintrifosfát, který 
je vlastní účinnou formou léku. Aku-
mulace deoxyadenosintrifosfátu je nej-

v oblasti infundibula hypofýzy, jak do-
kladuje MR zobrazení mozku před léč-
bou a po léčbě (obr. 5–8).

Po léčbě také kompletně vymizel 
zánět zevního zvukovodu, což proka-
zuje, že dlouhodobá otitida, která byla 
ošetřujícími ORL lékaři považována za 
běžnou bakteriální otitis externa, měla 
původ v LCH. Dle hodnocení plicního 
parenchymu metodou PET-CT byla 
také přítomna remise nemoci v plicním 
parenchymu. Léčbu jsme aplikovali bez 
jakýchkoli nežádoucích účinků. V prů-
běhu chemoterapie nedošlo k  žádné 
cytopenii, která by byla důvodem k od-
kladu chemoterapie nebo redukci její 
dávky. V průběhu léčby nedošlo také 
k žádné závažné infekci. Tolerance po-
dávané dávky byla excelentní.

Diskuze
Histiocytóza z Langerhansových buněk 
(LCH), manifestující se až v  dospě-
lém věku, je velmi vzácné onemoc-
nění. Incidence této nemoci u  do-
spělých není v  ČR zmapována, 
v  sousedním Německu je incidence 
udávána na 2–5 nových případů na 
1 milion obyvatel [6,7].

Nemoc nejčastěji postihuje v dospě-
losti skelet a  projevuje se osteolytic-
kými kostními ložisky. Na RTG snímku 
mají kostní ložiska LCH čistě osteoly-
tický charakter, podobně jako ložiska 
mnohočetného myelomu [1]. Diagnos-
tikovat je lze jedině na základě operace 
s  histologickým vyšetřením odebrané 
tkáně.

Méně častá je plicní forma. Počet 
pacientů s plicní formou této nemoci 
bude zřejmě značně podhodnocen, 
protože pacienti s plicní formou LCH  
jsou velmi často řazeni mezi pacienty 
s  obstrukční nemocí bronchopulmo-
nální s emfyzémem. Dle HRCT nemusí 
být tyto dvě nemoci vždy jasně rozliši-
telné a jedině operační odebrání vzorku 
z plicní tkáně na histologické vyšetření 
nebo provedení bronchoalveolární la-
váže na pracovišti, které má zavedeno 
vyšetření CD1a pozitivních buněk 
v bronchoalveolární laváži, může vést 
k prokázání této nemoci [6,7].
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•	Tolerance 2-chlorodeoxyadenosinu 
v uvedené dávce je podstatně lepší 
u  pacientů s  LCH než u  pacientů 
s  lymfoproliferativními chorobami, 
inf iltrujícímí kostní dřeň, jako je 
např. vlasatobuněčná leukemie či fo-
likulární lymfom.
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v roce 1993 [15]. Následovaly další četné 
popisy pozitivního účinku 2-chlorode-
oxyadenosinu u  jednotlivých případů 
multisystémové (multiorgánové) formy 
LCH či u menších skup pacientů [16–
19]. Ale jen několik publikací popisuje 
příznivý efekt 2-chlorodeoxyadenosinu 
v případech LCH s  infiltráty této cho-
roby v mozku [20–22] a pouze v jedné 
publikaci popisují autoři vymizení dia-
betes insipidus po léčbě. Podmínkou 
je časné zahájení této léčby v době, kdy 
jsou změny ještě reverzibilní [23].

2-chlorodoexyadenosin se stal tedy 
lékem volby pro pacienty s  infiltrací 
mozku LCH [24,25]. Naše zkušenosti 
tuto léčebnou účinnost potvrzují, v obou 
případech opakovaným MR vyšetřením 
stopky hypofýzy dokladujeme vymizení 
patologické infiltrace po léčbě. Oba naši 
pacienti měli diabetes insipidus již něko-
lik let před stanovením diagnózy LCH 
a před zahájením léčby, takže po ústupu 
infiltrace stopky hypofýzy již k vymizení 
diabetes insipidus nedošlo. Zda je dia-
betes insipidus opravdu reverzibilní při 
časně zahájené léčbě, zůstává otevřenou 
otázkou, zodpovědět kladně ji můžeme 
pouze v případě, že by se v budoucnu 
podařilo opravdu časně diagnostikovat 
diabetes insipidus a ihned prokázat jeho 
původ v LCH.

Závěry pro praxi
•	V  případě centrální formy diabe-

tes insipidus s  infiltrátem ve stopce 
hypofýzy doporučujeme provedení 
PET-CT vyšetření, které může odha-
lit extrakraniální projevy té nemoci, 
která infiltruje stopku hypofýzy. Je 
vhodné požádat, aby byly snímány 
i celé dolní končetiny. To umožní zjis-
tit vysokou akumulaci v  oblasti fe-
morů a tibií, která je typická pro Erd-
heimovu-Chesterovu nemoc.

•	2-chlorodeoxyadenosin při pod-
kožním podávání je jednoduchá 
a  účinná léčba, která vede k  vymi-
zení infiltrátů a zároveň i k vymizení 
ostatních projevů nemoci. Při nedo-
statečném účinku jej lze potencovat 
kombinací s dexametazonem a pří-
padně s alkylačním cytostatikem.


