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Histiocytdza z Langerhansovych bunék. Prehled priznak, které privadéji pacienty k Iékaflim vsech medicinskych odbornosti

Obr. 2. Osteolytické loZisko ve femuru narusujici kortikalis. Snimek zapdjcil pro tuto publikaci prof. Claus Doberaurer z Gelsenkirchenu, Némecko
kS
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Obr. 3. Fotografie andiniho otvoru. Prvnim pfiznakem onemocnéni byla
bolest a svédéni andini krajiny po jizdé na horském kole. LCH zde mélo formu
pripominajici kondylomata, ale histologické vysetreni v téchto morfdch
prokdzalo LCH. Anus byl ozdfen 20 Gy a proces zcela vymizel

netickd rezonance (MR), kterd je optimalni zobrazovaci metodou pro
planovani rozsahu radioterapie

Za zvlasté rizikové kostni lokalizace jsou povazovany kostni de-
fekty v oblasti orbity se supraorbitadlnimi infiltrdty a obecné postizeni
obli¢ejovych kosti. Uvedené postizeni byva s vyssi pravdépodobnosti
provazeno pozdéjsim postizenim hypotalamu a CNS (9-11).
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Kozni projevy LCH

Kozni manifestace jsou u Langerhansovy histiocytozy velmi casté
a mohou byt viibec prvnimi zachytitelnymi projevy nemoci. Infiltrace
kize burikami Langerhansovy histiocytézy ¢asto postihuje intertrigindz-
ni oblasti (periandlnf oblast, vulva, tfisla, pupek, viz Obr. 3) Typickou mor-
fou je hnédordzova papula velikosti 1-5 mm, pfi tendenci ke splyvan,
zvIasté v oblasti klize kstice, se objevuje i Supeni (Obr. 4). Popisovany
jsou i vezikuly a pustuly. Papuldznf projevy jsou ¢asto hodnoceny jako
nespecifické ¢i ekzémové. Supici plosky jsou zamérovany se seboroic-
kou dermatitidou, zvIdsté u kojenct a malych déti pfi postizeni viasaté
Casti hlavy (12).

Vezikuldznf projevy mohou napodobovat varicelu i ekzematizo-
vany scabies. U nejbenignéjsi formy choroby, Hashimoto-Pritzkerovy
nemoci, se jiz krtce po narozeni ditéte objevuji mnohocetné nebo
solitarni cervenohnédé uzliky. Kozni projevy se mohou sdruzovat
s kostnim ¢i viscerdInim postizenim, v pfipadé zdvaznéjsiho pra-
béhu splyvaji, exulceruji a stav se maze komplikovat bakteridlni ci
mykotickou superinfekci. To, Ze jde o kozni projev LCH, nelze ob-
vykle rozpoznat pfi makroskopickém pohledu, ale pro rozpoznéni je
potfeba provést excizi a histologické hodnoceni vzorku. Proto také
dermatolog St Claire nazval tuto chorobu velkym imitatorem (13).
Intertrigindzni postizeni v axildch, inguindch a v anogenitaini oblasti
spojené s erytémem a erozemi jsou Casto Spatné interpretovany jako
ekzém a psoridza, kandidové infekce nebo intertrigo. Generalizované
kozni erupce mohou byt myIné interpretovany jako psoriasis guttata,
prurigo nodularis nebo lichen planus. Bez odebranf kozni biopsie nenf
mozné kozni formu LCH rozpoznat.

Zmeény na nehtech zahrnuji paronychia, onycholysis, subungu-
aInf hyperkeratézu a purpurové strie nehtového I0zka. Nékdy jsou
subunguadlné viditelné tmavohnédé strie, podobné jako zpUsobujf
nékteré medikamenty. Koznf projevy se mohou sdruzovat s kostnim
¢iviscerdlnim postizenim, mize vsak jit také o izolovany projev, ktery

¢asto sponténneé regreduje (14-19).
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