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Histiocytozy a neoplazie odvozené od makrofdgli a dendritickych bunék. Srovnani WHO klasifikace z roku 2017 a klasifikace Histiocyte society z roku 2016

kdzanou mutaci BRAF Ize po domluvé s pojistovnou pouZit Vemurafenib,
excelentni vysledky podani Vemurafebu popsali i slovensti autofi (9).
Vzacnéjsi nez LCH je sarkom z Langerhansovych bunék. Je tvoren
a Langerhansovymi bunkami s cytologickymiznaky malignity a nezvyk-
le vysokou mitotickou aktivitou véetné mitdz atypickych. Eozinofily na
pozadi mizi. Imunofenotyp je shodny. Nador se chové zhoubné (10).

Indeterminate cell tumor

Indeterminate cell tumor (histiocytéza z indeterminovanych bunék)
notypu. Je podstatné vzacnéjsi nez LCH a postihuje dominantné kizi ve
formé makul a papul (11, 12). Pro Ié¢bu této nemoci Ize pouzit kladribin
podobné jako pro lé¢bé histiocytdzy z Langerhansovych bunék.

Erdheimova-Chesterova choroba

Erdheimova-Chesterova choroba (Erheim-Chester disease) je
histiocytarni onemocnéni, patfici do skupiny juvenilniho xantogranu-
lomu. Choroba se projevuje symetrickou osteosklerézou, postihujici
diafyzu i metafyzu dlouhych kosti, Setfici epifyzy. Radiologicky nélez
je pro tuto nemoc patognomicky. Nicméné 5-8 % pacientd mdze mit
také postizeny ploché kosti. Erdheimova-Chesterova choroba pfedsta-
vuje vlastné systémovou formu xantogranulomatézniho onemocnént.

Patologické infiltraty tvori pénité histiocyty, histiocyty s eozinofilni
cytoplazmou a primés malych reaktivnich lymfocytd, plazmocytd a neu-
trofilll. Jsou i pfipady, kdy dominuje neurcitd fibroza. Nélez pfipomina
zanét nebo reparativni zmény. Diagnosticky cenné jsou vicejaderné buriky
Toutonova typu s véneckem jader kolem eozinofilniho stfedu a lemem
pénité cytoplazmy na periferii. Histiocyty jsou pozitivni s markery CD68,
(D163 a faktorem Xllla, negativni s S100, CD1a a langerinem. Diferencidlni
diagnostika je siroka a zahrnuje histiocytézu z Langerhansovych bunék,
obrovskobunécné kostni 1éze, chronické sklerotizujic a hnisavé zanéty,
xantomy a specifické zanéty (lepru, mykobakteriézu). Mald biopsie mtze
byt nevytézna. Patolog musi byt klinikem podrobné informovan o pode-
zfenf na toto vzacné onemocnéni véetné radiologického néalezu. Nemoc
je povazovéna za blizkou juvenilnimu xantogranulomu, histologicky jsou
obeé jednotky identické. Proto v predchazejici WHO klasifikaci byla zafazena
do kapitoly juvenilni xantogranulom (13).

Mimokostni postizenf je u této nemoci popisovano v 50 % pripadd.
Byly popsany nasledujici komplikace: postizenf hypotalamu s nasled-
nym diabetes insipidus a hypopituarismem, retroperitondlnf infiltrace
s postizenim ledvin s perirenalini fibrézou, pfipady s lozisky na o¢nich
vitkach vzhledu xantomd, exoftalmus, a také postizeni plic a velkych
cév se zesilenim cévni stény. Plicni fibréza s dusnosti a srde¢ni selhanf
jsou nejcastéjsi priciny umrti. Neurologické postizeni mize zpsobovat
ataxii ¢i parézy. Xantogranulomatozni proces pfi Edheimove-Chesterové
nemoci mUZe mimo viscerdlnf organy ¢i kosti postihovat také kdzi,
dutinu orbity ¢i paranazalni dutiny.

Klinicky se nemoc projevuje bolestmi koncetin a maze zpUsobit
klasické zanétlivé projevy zvané v tomto pffpadné B symptomy’, Ubytek
hmotnosti, subfebrilie ¢i febrilie, no¢ni poceni, patologickou unavu.
Laboratorné tomu odpovidaji vysoké hodnoty CRP obvykle s normaln{
hodnotou prokalcitoninu.

VNITRNI LEKARSTV( / Vnitf Lék 2020; 66(6): €19-e27 /

Tab. 3. Formy Rosaiovy-Dorfmanovy nemoci (Rosai-Dorfman Disease —
RDD) dle klasifikace Histocyte Society (2)
Familiarni RDD
Nodalni (klasicka) RDD

Celkem 3 familidrni formy

Bez IgG4 related disease

S 1gG4 related disease
Kostni forma RDD

CNS forma RDD bez IgG4 related
disease

Extranodalni RDD

CNS forma s IgG4 related disease

Postizeni jednoho orgénu vyjma
lymfatickych uzlin, kiize a CNS, s
nebo bez IgG4 related disease

RDD asociovana s neoplazii Asociace s leukemii, nebo lymfomy

¢i LCH nebo ECD

RDD asociovana se systémovym
lupusem

RDD asociovana s idiopatickou
juvenilnf artritidou

RDD asociovana s autoimunitni
anémif

RDD asociovana s infekci HIV

RDD asociovana s poruchou
imunity

Prlibéh nemoci je velmi individuainf a odpovida stupni poskozenf
organismu, nezfidka byl popsan fatalni konec (14).

Neéktefi autofi popisuji soucasny vyskyt Erdheimovy-Chesterovy
nemoci s myeloidnimi neoplaziemi (2, 15).

Lécba

Diky vzacnosti této nemoci neprobéhly zadné registracni studie,
atak o léky, u nichz byla prokdzana uc¢innost je nutno vzdy mit schvalni
Uhrady reviznim |ékafem.

V 1é¢bé této nemoci byly testovany viechny dostupné Iéky. Za
lék volby se zatim stale povazuje interferon a (16), i kdyz ma cetné
nezadoucf Ucinky.

V piipadné prokdzané mutace BRAF je doporucovan Vemurafenib
(17-19).

V nékterych pfipadech byla popséna ucinna lé¢bé kladribinem
(20, 21), kterd ma potencial navodil dlouhodobégjsi kompletni remisi.

Systémové zanétlivé pfiznaky Ize redukovat pomoci anakinry (22).
Tato lé¢ba ma potencidl zastavit vyvoj retroperitonedlni fibrézy, ktera
mUze zpUsobit oboustrannou hydronefrézu (22). Novymi léky, u nichz
byla popsana ucinnost u této nemoci, jsou dabrafenib a trametinib
(23, 24).

Kozni a mukokutani histiocytozy

Working Party of Histocytose Society déle definuje kozni a muko-
kutdnni formy a vytvari oznaceni kozni formy xantogranulomovych
chorob. U déti tyto formy spontdnné mizi. Pro jednotlivé klinické formy
byla vyvinuta specidlni oznaceni, které uvadime v pfehledu v Tab. 2.
P¥i vyjimecnosti téchto chorob je tézké se v nich orientovat a zfejmeé
¢astéji nez hematologové s nimi pfichazeji do kontaktu kozni specialisté
a v pfipadé periorbitaln{ lokalizace ocnf ékafi.

Juvenilni xantogranulom (synonymum névoxantoendoteliom)
je casty kozni tumorek u malych déti. Vypada jako solitarni cerve-
nozluty nebo zluty uzel na kizi hlavy, krku a trupu. Histologicky je
pod epidermis neostfe ohranicené lozZisko smisené stavby, z jed-
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