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Histiocytéza z Langerhansovych bunék. Prehled priznaka, které privadéji pacienty k Iékartim vsech medicinskych odbornosti

Obr. &. LCH infiltruje casto intertriginézni oblasti, ale mdiZe se objevit i na obliceji a na pazi. Makroskopicky mdze pripominat folikulitidu a jediné histolo-
gické vysetieni excize kiize mize sprdvné stanovit diagndézu. Proto u Spatné se hojicich ¢i nehojicich se koznich morfje na misté vzdy histologicka verifikace

koZniho onemocnéni

Plicni projevy LCH

Rozdilnost izolovaného postizeni plic od postizeni plic
v ramci multiorganového postizeni
Uvodem chceme zd(iraznit, Ze zatimco u viech ostatnich forem
LCH se jednéd o klonélIni proliferaci a expanzi Langerhansovych bunék,
tak u plic existuji dvé etiopatogeneticky i lécebné odlisné formy LCH,
ackoliv na HRCT vysetieni i pfi histologickém vysetienim plicni tkané
majf stejny obraz.
B [zolovana plici forma vznikajici jako atypickd imunitni reakce na
cigaretovy kour.
B Plicni forma LCH, které je souc¢asti multiorgdnového poskozent.

Pokud se jednd o izolované plicni postizeni, mize jit o reaktivni
proces vyvolany koufenim. A proto ukonceni koufenf a vyhybani se
mistlm, v nichZ se kouff, mdze vést k regresi procesu, dokumentovaném
i kontrolnimi HRCT vysetfenimi (20-23).

Z prognostického a lécebného pohledu je proto zésadni otazka:
jde jen o izolované plicni postizeni u kuidka? Nebo jde o plicni postizeni
s dalsimi lozisky mimo plice? Zodpovézeni této otazky je klicové pro
pldnovanf [écby. Plicni forma se povazuje za relativné pfiznivou, pokud
jde oizolovanou formu u kuféka. Zakladnim predpokladem ke zlepsent je
nejen prestat kourit, ale také se vyhybat mist&im, v nichz je kouf z cigaret.
Teprve pokud po pdl roce neni na HRCT viditelné zlepsent, je na zvazeni
medikamentdzni [é¢ba. Pokud v3ak jde o plicni formu navazujici na ge-
neralizované postiZzeni skeletu a dalich organd, tak je pribéh relativné
nepriznivy a lécha je nutnd ihned po stanoveni diagndzy (20-23).

Klinické projevy plicni formy LCH

Respira¢ni cesty jsou postizeny castéji u dospélych nez u déti.
Pacienti pfichazejf k 1ékafi s anamnestickym udajem dusnosti, ale i s bo-
lestmi na hrudniku, neproduktivnim kaslem, nékdy udavajf teploty
a Ubytek hmotnosti. LCH v plicnim parenchymu ma charakter inter-
sticidinfho postiZzeni a jak vime, intersticidInf plicni postizenf obvykle
neni viditelné na klasickém snimku plic, ale vyzaduje zobrazeni plicniho
parenchymu metodou HRCT. A proto pokud plicni problémy trvaji déle
nez obvykla bronchitida, coZ Ize zjistit z anamnézy, mél by osetfujici
lékar zvazit zobrazeni plicniho parenchymu metodou HRCT (21-23).
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Tento Casty diagnosticky problém dokumentuje obrazek 5, na némz
je vidét v tom samém tydnu provedeny snimek plic, ktery je zdanlivé
normalni, a HRCT plic, které je zna¢né patologické.

Plicni forma LCH zac¢ing jako diseminované drobné plicni nodularity,
viditelné na HRCT, ale neviditelné na klasickém snimku plic. Tyto no-
dularity prochazeji vyvojem, postupné v nich vznikajf dutinky (kavity)
neboli kavitované nodularity a ty se pak vyvijeji smérem do plicnich
cyst. Ty se pak mohou spojovat do cyst velkych rozmeér(. Tento vyvoj
ilustruje schéma na obazku 6. Cysty a intersticidlni nodularity opacity
jsou uloZené obvykle blize hilm. Cysty jsou ¢asté&ji v hornich lalocich,
méné jich je ve stfednich lalocich a vynechdvaji kostodiafragmaticky
Uhel. Zesfleni intersticia je pfi HRCT vySetfeni zfetelné hlavné bazalng,
viz Obr. 7. Prasknuti cyst mUze vést k vytvoreni komunikace s pleuralnf
dutinou a vznikne spontdnni pneumotorax.

Asi 20 % osob s postizenim plic LCH neudava zadné symptomy
a prvnim pfiznakem plicni formy LCH je spontanni pneumotorax.
Obzvlasté pfi cestovani letadlem je vyssi riziko vzniku spontdnniho
pneumotoraxu (24, 25). Vzduch mize byt uzavren v plicni cysté pfi
poklesu tlaku v letadle zvétsf svlj objem, praskne a vznikne pneumo-
torax. Na riziko spojené s rychlymi zménami atmosférického tlaku, jako
je napfiklad cestovanf letadlem, ale i potdpéni a podobné, by méli byt
upozornénivsichni pacienti s plicni formou LCH. V pripadé kasle a/nebo
bolesti na hrudniku by pacienti s plicni formou LCH méli konzultovat
pred letem svého plicniho specialistu a probrat miru rizika spontanniho
pneumotoraxu v letadle. A naopak pfi kazdém spontannim pneumo-
toraxu by mélo byt v rdmci diferencidlni diagnostiky pomysleno i na
moznost plicni formy LCH (24, 25).

Diagnostika a sledovani plicni formy LCH

Postizen( plic histiocytézou byva casto komplikovano nasedajici
oportunni infekci. Odlisit infekci od LCH mUze byt problém, nebot tep-
lota a vdhovy Ubytek mohou byt jak prvnimi projevy plicni histiocytézy,
tak mohou mit i jiné, napfiklad infekenf priciny (20-23).

Za standardni diagnostickou metodu plicni formy LCH se stale po-
vazuje plicni biopsie, kde misto odbéru je ur¢eno podle HRCT néalezu.
U asymptomatickych pacientd s makrofédgovou alveolitidou a typickym
nalezem na HRCT hrudniku (viz vy3e) se povazuje zvyseny prikaz CD1a+
v brochoalveloldrnf tekutiné dostate¢né senzitivni. V pripadé plicni
formy histiocytdzy byva v lavazi vice nez 5 % CD1a+ bunék, zatimco
u zdravych pacientl je pocet CD1a+ mensinez 1 % (26).
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