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Histiocytéza z Langerhansovych bunék. Pehled priznak(, které pFivadéji pacienty k Iékarlim vsech medicinskych odbornost

Casopis Vnitfni [ékafstvi této mélo zndmé nemoci vénoval v roce
2010 celé supplementum (ro¢. 56, suppl 2). Tento ¢lanek je urcen jak pro
|ékafe viech odbornosti, aby jim pfipomnél velmi rozlicné manifestace
LCH, protoZe povédomi lékafd o tom, co tato nemoc mize ¢lovéku
zplisobit, je ddlezité pro ¢asnou diagnostiku. Clanek je viak uren i pro
hematology, ktefi tyto nemocné |é¢i a ktefi pfed 1éCbou musi stanovit
rozsah nemoci, k cemuz potrebuji informace o vsech moznych proje-
vech této nemoci. V dalsim navazujicim ¢lanku pak pfindsime prehled
lécebnych postupl dostupnych v roce 2022, v nichz mé biologicka
lé¢ba (vemurafenib, dabrafenib a cobimetinib) jiz své misto.

Epidemiologie, priibéh nemoci a stanoveni
jejiho rozsahu

Epidemiologie

LCH je velmi vzacna choroba, jeji incidence v dospélé belosské
populaci se udavala a stale udava kolem 1-2 pfipadd / 1 milion do-
spélych. Epidemiologické studie za poslednich 20 let shrnuje tabulka
1. V8echny citované studie se shoduiji jak v incidenci, tak v nazoru, Ze
hodné pripadl stéle unikd diagnostice (3-8).

Priibéh

Choroba mé neagresivni pribéh. Goayl na zakladé analyzy registru
v USA uvadi, ze pfi medidnu sledovéni 83 (16-323) mésicl zemfelo 19
dospélych osob s LCH, z toho sedm na jiné malignity, $est na kardio-
vaskularni pfihody, jeden nehodou, pét z jinych pficin. Proti prdmeérmé
populaci pozorovali vyssi riziko AML. V tomto souboru nebylo Zzadné
z umrti zapficinéno LCH. Autofi z toho vyvozuji, Ze LCH je chronicka
choroba, kterd ve sledovaném souboru nebyla pficinou zddného umrti,
kterd ale zvysuje riziko jinych malignit, hlavné akutni myeloidnf leuke-
mie (7). Z nasich zkusenosti neagresivnost této nemoci nemdizeme
potvrdit. V devadesatych letech jsme Iécili pacienta veskerou v té dobé
dostupnou chemoterapil v¢etné vysokodévkované chemoterapie
s autologni transplantaci, a pfesto nemoc u néj recidivovala a zemfel
na infekeni komplikaci pfi poskozeni plic. Druhym pfipadem s Zivot
ohrozujici chorobou byl pacient s LCH s neobvykle vysokym prolife-
racnim indexem a generalizovanym postizenim uzlin. Jeho choroba
po viech lécebnych alternativach rychle recidivovala a zachranila jej
az alogennf transplantace. Nebyt moznosti alogennf transplantace,
tak by asi nemoci podlehl. TakZe a¢ Goay!l uvadi, Ze LCH v jejich sou-
boru neméla u zaddného pacienta agresivni priibéh (7), tak na nasem

Tab. 1. Incidence histiocytézy z Langerhansovych bungk

pracovisti jsme v pribéhu 30 let méli dva pfipady ze 35 s neobvykle
agresivnim priibéhem.

Souhlasime vsak s tvrzenim, Zze u vétsiny pacientd ma choroba neag-
resivni pribéh, ale je nutno pocitat i s agresivné se chovajicimi formami
nemoci. Vysoky pocet mitdz a vysoky proliferacni index Ki67 signalizuje
agresivni prabéh (1). Vzhledem k pfiznivé progndze této nemoci bude
prevalence LCH v nasi populaci 10 aZ 20x vy3si, neZ je incidence.

Pribéh LCH je u dospélych velmi riiznorody. U nékterych se vyskyt-
ne pouze v jednom loZisku a po 1é¢bé se jiz neobjevi, u jinych ma
recidivujici charakter, objevuji se stale nova a nova loZiska a choroba
mUze byt pricinou omezeni hybnosti ¢i mize dokonce privodit smrt.

Stanoveni rozsahu choroby

Po zjisteni diagndzy LCH je, jako u viech malignich chorob, nutno
stanovit rozsah choroby. A jako u viech krevnich chorob existuje i zde
specifickd klasifikace rozsahu LCH. Cilem vysetfeni je zjistit, zda je postize-
no jen jedno lozisko nebo je loZisek, vice. A pokud je loZisek vice, zda jsou
pouze v rdmci jednoho organu ¢i tkdné, anebo zda postihuiji vice organ(
¢i tkani. Teprve pak Ize provést klasifikaci rozsahu LCH dle tabulky 2. Od
klasické TNM Kklasifikace se zde postup lisi, protoze vyzaduje patrani po
specifickych formach LCH v jednotlivych tkanich, a proto Iékaf stanovujici
rozsah nemoci musi tyto formy manifestace znét a cilené po nich patrat.

Tab. 2. Klasifikace Langerhansovy histiocytézy u dospélych (3)

Postizeni jednoho systému

Lokalizované postizenfjednoho Monoostotické kostnf lozisko

systému

Izolované kozni postizeni

Izolované postizeni lymfatické uzliny

Mnohocetné postizeni jednoho
organu ¢i systému

Polyostotické postizeni

Mnohocetné postizeni lymfatickych
uzlin

Plicni forma

Postizeni s vysokym rizikem
nasledného postizeni CNS

Postizeni obli¢ejovych kosti, sinusy,
maxily, temporalni, mastoidedini,
sfenoidalni, etmoidealn,
zygomatické kosti a orbitalnf krajiny
s propagaci tumoru do nitra lebky

Multisystémova choroba

Nizké riziko Diseminované postizeni vice
orgédnd, ale nejsou postizeny rizikové
organy

Vysoké riziko Diseminované postizeni vice

orgénu s postizenim alespon
jednoho z vyjmenovanych organt:
hematopoeticky systém, plice, jatra,
slezina

Autor a rok publikace Incidence

Median véku stanoveni diagnézy

Baumgartner, 1997 (3) 2/ 1 milion dospélych Neudan
Nicholson, 1998 (4) 5/ 1 milion vsech osob Neudan
Arico M, 2003 (5) 1-2 /1 milion dospélych Neudan

Guyot-Goubin, 2008 (6) 4,6 /1 milion déti

Chlapci: dévcata 1,2:1,0

Goyal G, 2018 (7)

Bélosi 2,2 / 1 milion dospélych
Cernosi 0,8/ 1 milion dospélych

46 (20-86) let

Makras, 2020 (8)

muzi/ zeny 1,34

1,58 / 1 milion dospélych Rekd

43,5 (18-80) let
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