PREHLEDOVE CLANKY

istiocytdzy a neoplazie odvozené od makrofagi a dendritickych bunék. Srovndni WHO klasifikace z roku 2017 a klasifikace Histiocyte society z roku 2016
Histiocyt \ d i f dendritickych bunék. S WHO klasifik ku 2017 a klasifikace Histiocyt t 016

nojadernych okrouhlych histiocytl s eozinofilnf, vakuolizovanou
i pénitou cytoplazmou, vietenitych histiocytd a vicejadernych
Toutonovych bunék. Na pozadi jsou malé lymfocyty a neutrofily.
Mnohocetné, gigantické, hluboké, viscerdlnf a diseminované formy
jsou mikroskopicky podobné, ale mnohem vzacnéjsi. Podtypem
je pak nekrobioticky xantogranulom, ktery je velmi ¢asto spojen
s pfitomnosti monoklonainiho imunoglobulinu.

Nemoc probihd indolentné, ale setkali jsme se s pacientkou, u niz po-
stizenivicek a snaha o operacnifeseni zpUsobily lagoftalmus a oboustran-
nou slepotu. Nékdy se pro ploché morfy uziva terminu xanthoma planum,
pro indurované morfy pak xanthogranuloma (25-36).

Lé¢ba xantogranulomd se odvozuje z popist jednotlivych zkuse-
nosti, neexistuje zadna studie ¢i doporuceni pro lé¢bu v této oblasti.
V popsanych Ié¢ebnych postupech byly pouzity tyto Iéky: topické
a systémové podani glukokortikoidd, thalidomid, lenalidomid, far-
makologické davky intravendznich imunoglobulind, chlorambucil,
cyklofosfamid, fludarabin, rituximab, melfalan, infliximab, interferon q,
kladribin, hydroxychlorochin, azathioprin, methotrexat, laserova |é¢ba,
operacni lé¢ba, plazmaferéza a extrakorporélni fotoforéza (25-36).

Rosaiova-Dorfmanova nemoc

Rosaiova-Dorfmanova nemoc (synonymum sinusova histio-
cytdza s masivni lymfadenopatii) se vyznacuje postizenim uzlin,
v nichz jsou dilatované dfefiové sinusy pfeplnéné velkymi bledymi
makrofagy. Ty fagocytuji lymfocyty, které zlstavaji po pohlcent
v cytoplazmé neporusené (tzv. emperipoleza). Velké buriky jsou
pozitivn{ s protilatkou proti S100 a histiocytédrnimi markery (CD68,
CD163). Rosaiova-Dorfmanova nemoc typicky postihuje kréni uzliny.
Emperipolesis je zékladnim z morfologickych znakl této nemoci.

Rosaiova-Dorfmanova nemoc typicky postihuje kréni uzliny
a Casto tvori masivni lymfadenopatii. Nicméné mdze mit i mimouz-
linové projevy, které se popisuji u 43 % nemocnych. Nejcastéji je
postizena klze, paranazélni dutiny, kosti a retroorbitélni prostor.
Nemoc je popisovana i intrakranialné, postihuje tvrdou plenu. Na
zobrazovacim vysetfeni nemoc mUze vypadat jako meningiom,
ale vysetieni likvoru mtze pomoci v odliseni téchto nemoci. Zcela
vyjime¢né mUize nemoc zpUsobit pachymeningitidu. Uvadi se, ze
v pfipadé Rosaiovy-Dorfmanovy nemoci obsahuji loZiska vy3$si pocet
lgG4+ plazmocytd, a proto je odliseni od IgG4 related disease velmi
obtizné, ne-li nemozné. Laboratorni abnormality jsou nespecifické,
zvysend sedimentace erytrocytd, leukocytéza, zvyseny ferritin,
polyklondlni hypergamaglobulinemie a nékdy i autoimunitn{ he-
molytickd anémie (37-42). Histiocyte Society uvadi nékolik forem
Rosaiovy-Dorfmanovy nemoci (RDD) - Tab. 3.

Maligni histiocytarni choroby
Do skupiny malignich chorob, odvozenych od histiocytt dle WHO
patff:
B histiocytarni sarkom,
B sarkom z folikuldrnich dendritickych bunék,
B sarkom z interdigitujicich dendritickych bunék,
B fibroblasticky retikuldrni tumor,
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Tab. &. Diagnostickd kritéria fagocytdrni lymfohistiocytézy publiko-

vand 2007 (61)

Diagnostické znaky hemofagocy-
tarni lymfohistiocytozy

Nalezy, které mohou souviset
s hemofagocytarni lymfohistio-
cytézou

Klinické

Klinické

horecka
splenomegalie

Zloutenka

edémy

lymfadenopatie

zvyseni krvacivost

vyrazka

meningedIni pfiznaky, poruchy
vedomi, kiece

akutni selhdni jater

Laboratorni

Laboratorni

cytopenie 2-3 linii v perifernf krvi,
které nemaji vysvétleni v hypocelularni
¢i dysplastické kostni dreni,
hemoglobin < 90 g/I, trombocyty

< 100 x10%1, neutropenie < 1 X 10%/1
hypertriglyceridemie nebo
hypofibrinogenemie, triglyceridy

na la¢no > 2-3 mmol/I, fibrinogen

< 1,5 g/|, ferritin > 500 pg/I, solubilni
CD25 (sCD25) > 2 400 U/ml

Silné zmensena ¢i chybéjici NK
bunécna aktivita

zvysend koncentrace cirkulujiciho
receptoru 112

zvyseny ferritin

pleiocytéza v mozkomisnim moku
abnormality jaternich enzym
zvyseny bilirubin

zvysené hodnoty LD

VLDL lipoprotein zvysen

HDL lipoprotein snizen

aktivita NKbunék snizena

Histopatologicka kritéria

Hemofagocytdza v kostni dreni,
sleziné ¢i lymfatickych uzlindch, nenf
prdkaz jiné malignity.

B inflamatorni pseudotumor-like sarkom z folikuldrnich/fibroblas-

tovych bunék.

Pred zavedenim imunofenotypizace byla diagndza maligni his-

tiocytdzy stanovena mnohem castéji, protoZe cetné B i T bunécné

lymfoproliferace byly povazovény za histiocytarni malignity. V soucasné

dobé jsou patology diagnostikovany velice zfidka.

Priblizné tretina histiocytarnich sarkomU se manifestuje lokalizo-

vanou lymfadenopatii, tfetina se manifestuje koznimi lozisky (solitarnf

¢i mnohocetnd) a posledni tfetina vznikd extranodalné, ¢asto v oblasti

zazivaciho traktu.

Néktefi nemocni maji systémové postizeni s mnohocetnymi lozisky,

jehoz popis se mlze shodovat s dfivéjsimi popisy maligni histiocytdzy.

WHO klasifikace by nyni pro tento stav pouzila terminu generalizovana

¢i diseminovana forma histiocytarniho sarkomu.

Lokalizovany histiocytarni sarkom

Tato jednotka je odvozena od fagocytujicich mononukledrnich
bunék ve stadiu tkdnové fixace a diferenciace, tj. zralych makrofaga.
MUZe vzniknout jak v kGZ7i, tak zaZivacim traktu ¢i v kostech. Pokud
se nepodaffi totdlni odstranéni s lemem zdravé tkané, je tento tumor
pomérné rezistentni k nasledné chemoterapii pfipadné radioterapii.

Diseminovany histiocytarni sarkom,
synonymem maligni histiocytoza

Néktefi pacienti s histiocytdrnim sarkomem maji mnohocetné po-
stizeni v¢etné hepatomegalie a splenomegalie, coz odpovida starsimu
popisu malignf histiocytézy. Tento termin se dnes jiz nepouziva a misto
néj se pouziva termin diseminovany histiocytarni sarkom (43-45).
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