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Histiocytéza z Langerhansovych bunék. Prehled priznakd, které pfivadéjf pacienty k 1ékartim vsech medicinskych odbornostf

Z tohoto dlivodu nasleduje popis manifestaci této nemoci v jednotlivych
tkanich a organech.

Klinické priznaky LCH aneb jaké potize
privedou osoby s LCH k lékari

Co vse tato choroba muze postihnout? Odpoved je jednoducha:
vée". Pfi pohledu do databaze PUBMED na prehled publikovanych
pfipadl Ize fici, ze nemoc muze i u dospélého postihnout kazdy or-
gan. Ale pravda je, Zze nékteré lokalizace jsou Castéjsi a nékteré méné
Casté. Analyzu nejcastéjsich lokalizaci u dospélych zvefejnil poprvé
Baumgarner (3) a ndsledné pak byla zvefejnéna data z mezinarodniho
registru pro tuto chorobu (International Registry of the Histiocyte
Society) (5), viz tabulka 3.V Iékafské literatufe Ize nalézt vice podobnych
analyz, v procentech se lisi, ale pofadi manifestaci je podobné — ne-li
shodné.

Kostni projevy LCH

Histiocytdza z Langerhansovych bunék v dospélosti postihuje
dominantné skelet, vytvafi osteolyticka loZiska podobnd osteolyze pfi
mnohocetném myelomu. Nejc¢astéji je uvadéno postizeni kalvy (Obr.
1), nasleduje pak osteolytické postizeni zeber. S mensi frekvenci byvaji
postizeny dalsf ¢asti skeletu, naptiklad dlouhé kosti jako na obrazku 2.

U nékterych pacientl jsou kostni loziska rlizného stafi, hojici se
mista majf skleroticky lem. V3echna loZiska nemusi bolet. Zdufenf

tkani pfiléhajicich ke kosti signalizuje, Zze choroba prorista do okolf
a mnohdy az zdufeni nad kosti upozorni na pfitomnost kostniho
loziska. Kostni loziska ¢asto zpUsobuji zvyseny kostni obrat, a proto
jsou znazornitelnd metodou scintigrafie skeletu pomoci technecium-
-pyrofosfatu. Zndzornéni metodou FDG-PET/CT ma vyhodu v za-
chyceni i mimokostnich loZisek, proto ji preferujeme. FDG-PET/CT
zobrazeni vypovida o aktivité ¢i neaktivité loZiska a mize pomoci pfi
planovéni radioterapie a vyhodnocovéni lé¢ebné odpovédi. Velmi
citlivou metodou zobrazeni patologického déje v kosti je viak mag-

Tab. 3. Nejcastejsi lokalizace LCH u dospélych

Organ Cetnost postizeni
International Registry
of the Histiocyte Society (5)

1. Skelet 80 %

2.Kbze 60 %

3. Hypotalamus a hypofyza 33%

4. Plice 25 %,

5.Orbita 25%

6. Stfedni a vnitfni ucho 20 %

7.Orodentalni lokalizace, dasné 15 %

a celist

8. Mozek pod 10 %

9. Uzliny pod 10 %

10. Jatra, slezina pod 10 %

11. Gastrointestninalni trakt a jiné pod 10 %

12. Dutina Ustni, dasné a Celist pod 10 %

Obr. 1. LCH postihuje velmi casto lebecni kosti, ale mize postihnout kteroukoliv kost v téle. Kostni loZiska LCH maji osteolyticky charakter, ale tumorézni
hmoty mohou expandovat do okolf kosti a zpisobovat hmatné zdureni, pokud expanduji zevné. Na MR zobrazeni je zietelny osteolyticky proces okcipi-
tdlné, ktery expandoval jak vné kosti, takze pacient uddval v tom misté hmatné zdureni, tak také expandoval do nitra kalvy a komprimoval Sedou koru
mozkovou v oblasti zrakového centra, coZ se projevilo poruchou zraku. Po 1é¢bé kladribinem se vse upravilo a pacient je vice nez 10 let v remisi. K podobné

osteolyze s expanzi zevné i dovniti mdze dojit v kterékoliv lebecni kosti
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