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myeloidni a plazmocytoidni. Plazmocytoidni dendritické bunky cirkulujf
v periferni krvi, tvoff specidlni kategorii, a budou proto z dalsiho pojed-
nani vyjmuty. V lidském organismu jsou hlavnimi typy dendritickych
bunék Langerhansovy bunky a dermalni dendritické bunky (synony-
mum intersticidlni dendritické buriky). Langerhansovy buriky nachazime
v kZi a na sliznicich. Charakterizuje je exprese antigenu CD1a, langerinu
(CD 207), S100 a ultrastrukturalné zvlastni Birbeckova granula ve tvaru
tenisovych raket. Pfi aktivaci migruji do drénuijicich lymfatickych uzlin,
kde se pravdépodobné méni na interdigitujici dendritické burky. Ty
ztracejf vétdinu antigend s vyjimkou S100. Indeterminované burky jsou
povazovany za prekurzory Langerhansovych bunék, alternativné za zralé
buriky ve stadiu migrace. Nemaji Birbeckova granula, a proto nereagujf
s langerinem, exprese CD1a je zachovana. Dermalni dendritické buriky se
nalézaji v kozni skare, hlubokych mékkych tkanich i vnitinich organech.

Tab. 1. WHO klasifikace chorob ze skupiny histiocytdrnich a dendritickych
anglicky termin

Histiocytozy a neoplazie odvozené od makrofdgli a dendritickych bunék. Srovnani WHO klasifikace z roku 2017 a klasifikace Histiocyte society z roku 2016
Imunohistochemicky profil je relativné nespecificky, pozitivni byva faktor
Xllla, CD68; CD1a je negativni a S100 variabilni, spise negativni.

Kromé toho jsou zndmy nejméné 2 dalsi skupiny dendritickych
bunék, které nepochézeji z krvetvorné linie, ale z nediferencované
mezenchymové buriky (stromalni kmenové buriky). Maji vietenity
tvar a podobu fibroblastl ¢i myofibroblastd. Folikuldrni dendritic-
ké bunky jsou v lymfatickych uzlindch. Nemigruji, tvofi stabilni sit
v zdrodecnych centrech lymfatickych folikl(, osidlenou B-lymfocyty.
Exprimuji unikatni znaky CD21 a CD23. Fibroblastické retikularni buri-
ky jsou pfitomny v uzlindch podél postkapildrnich venul. Ve sleziné
a kostni dreni tvofi opérnou kostru. Reaguji pozitivné s protildtkou
proti hladkosvalovému aktinu (1, 2).

Z tohoto morfologického podkladu se odvijeji klasifikace. Poslednf
3 desetileti jsme svédky existence 2 klasifika¢nich systém vedle se-

neoplazii. Tam kde neni zauZivany cesky termin, ponechdvdme radéji origindini

WHO klasifikace neoplazii z histiocytarnich a dendritickych bunék
zroku 2017 (1)

Histiocyte Society klasifikace histiocytéz a neoplazii odvozenych
od makrofagovych a dendritickych bunécnych linii z roku 2016 (2)

Tumory z Langerhansovych bunék: Langerhans cell histiocytosis (LCH)
a Langerhans cell sarcoma

Histiocytdza z Langerhansovych bunék ma u déti ¢astéji agresivni prabéh
s multisystémovym postizenim, u dospélych pak méné agresivni pribéh a
Castéjsi je jednoloziskové forma. Sarkom z Langerhansovych bunék se lisf
vyssim stupném cytologické atypie a agresivnéjsim prabéhem.

1. skupina: Langerhans cell histiocytosis (LCH)

LCH postihujici jeden systém (orgéan)

LCH postihujici plice

LCH postihujici vice systémd (organ() vyjma rizikovych, kterymi je kostni drer
slezina a jatra

LCH postihuijici vice systému (organ() véetné postizent rizikovych

Indeterminate cell tumor

Nemoc je odvozena od indeterminovanych bunék, které jsou povazovany
za prekurzory Langerhansovych bunék. Nej¢astéji je postizena klze
morfami typu papuli, nodull a plakd. Méné ¢asto nemoc postihuje
lymfatické uzliny ¢i slezinu.

1. skupina: Erdheimova-Chesterova choroba a jeji formy

ECD klasicka forma

ECD bez postizenf kosti

ECD asociovana s jinym myeloproliferativnim/myelodysplastickym syndromem
Extrakutdnni nebo diseminovana forma juvenilniho xathogranulomu s mutaci
aktivujici MAPK drahu nebo ALK translokaci

Smisend forma ECD a LCH

Erdheimova Chesterova choroba (Erdheim-Chester disease — ECD)
Dominuje skleréza diafyz a metafyz dlouhych kostni a je mozné i
multisystémové postizeni. Diagnostické jsou pénité histiocyty.

Diseminovany juvenilni xantogranulom

Kozni loziska tvori papuly. Mlze postihnout kterékoliv mékké tkané a
orgény, a podobné jako LCH hypofyzu. Mlze byt provézen syndromem
aktivizace makrofagl a zplisobovat cytopenii.

2. skupina: Non-LCH histiocytoses of skin and mucosa

Skupina xantogranulomu

Non-xantogranulomové morfy

Kozni non-LCH histiocytézy s vyraznou systémovou komponentou (Tab. 2)

Interdigitating dendritic cell sarcoma
Obvykle se prezentuje jako asymptomatickd masa, ale mohou byt
pfitomny i systémové zanétlivé projevy.

3. skupina: Maligni histiocytézy

Primdrni

- Indetermined dedritic cell tumor

- Indeterminate cell sarcoma

- Langerhans cell sarcoma

- Histiocytic sarcoma

- Malignant histiocytosis

Sekunddrni maligni histiocytézy provézejici maligni lymfoidnf ¢i myeloidnf
neoplazie.

Folicular dedritic cell sarcoma

Prezentuje se jako pomalu rostouci nebolestiva masa, zpocatku obvykle
jako jedno lozisko. Pokud je loZisko lokalizované v bfisni duting, tak se
objevi odpovidajici symptomy.

Inflamatory pseudotumor-like folicular/ fibroblastic dendritic cell sarcoma
Tumor postihuje ¢asto dutinu bfisni, jatra, je spise indolentni, ale po
resekci Casto recidivuje, velmi vzacny. Je asociovany s infekci EBV.

Fibroblastic reticular cell tumor
Postihuje lymfatické uzliny, slezinu a mékké tkané

Histiocytarni sarkom

Nékdy solitarni masa, ¢asto systémoveé symptomy, nékdy kozni morfy
od rase po cetné kozni tumory, hepatosplenomegalie pancytopenie.
V pfipadé diseminace se mluvi o maligni histiocytdze, kterd je ¢asto
rezistentni na podavanou lécbu.

4. skupina: Rosai-Dorfman Disease
bez nebo s1gG4 related disease a jeji formy

5. skupina: Hemophagocytujici lymphohistiocytéza a syndrom aktivace
makrofagt
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