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

Obr. 7. Pokrocild forma plicni HRCT plic. Nodularity pfechdzeji v kavitované nodularity, pozdéjiv cysty, které maji tendenci ke splyvdni. A velké plicni cysty
pak mohou byt pficinou spontdnniho pneumothoraxu. U tohoto pacienta byla diagndza stanovena az po tfetim spontdnnim pneumothoraxu, kdy byla
provedena thorakoskopie a odbér vzorku na histologii

V pfipadé, kdy nalez z BAL neni diagnosticky a dle HRCT hrudniku je
podezieni na plicni formu LCH, je indikovana plicni biopsie (transbron-
chidlni, chirurgicka plicni biopsie). U pacientl s velkymi cystickymi loZisky
je nutno zvazit riziko a pfinos plicni biopsie. Vyhodou chirurgické plicni
biopsie (videotorakoskopie) je moznost ziskat reprezentativni vzorek plicnf
tkdné s histologickym prdkazem LCH a moznost priikazu mutace genu
BRAF, coZ pak ovlivni lé¢ebny postup. Vytéznost jednotlivych diagnostic-
kych metod dokumentuje tabulka 4 (27).

Pozor, v pripadech, kdy plicni postizeni je soucasti generalizovaného
onemocnéni, ma plicni forma LCH charakter klonalntho onemocnént
a to, Ze pacient prestane koufit, nema na progresi nemoci vliv.

Sledovat vyvoj plicni formy LCH bylo donedévna obtizné. Zékladnim
vysetfenim bylo HRCT plic se semikvantitativnim hodnocenim poctu
nodularit. Pokud nodularity ubyvaly, byl to pozitivni vyvoj. Pocitat
nodularity na HRCT zobrazeni je viak ¢asové narocné. Funkeni plicni
vysetfeni ma pomocny informacni pfinos (28).

Zna¢nym pokrokem je hodnoceni vyvoje v plicich pomoci FDG-
-PET/CT vysetfeni, tak jak je poprvé popsal kolektiv zoddéleni nukledrni
mediciny Masarykova onkologického institutu a posléze i dalsi autofi
(29-32).

Endokrinni projevy LCH

LCH ma velkou afinitu k postizenf hypotalamo-pituitarni osy, vedou-
ci k permanentnimu hypopituitarismu, nejc¢astéji se jedna o postizent
zadniho laloku hypofyzy, méné ¢asto pozorujeme vypadek hormon(
adenohypofyzy. Na MR mozku se nej¢astéji manifestuje jako zbytnéni
hypofyzy (Obr. 8), pfipadné infiltrace jeji stopky.

Diabetes insipidus je nejcastéjsi hormonalnf komplikaci LCH, jeho
manifestace mdze byt prvnim pfiznakem nemoci v dospélosti, anebo se
mUze rozvinout v pribéhu choroby. Diabetes insipidus byva prokdzan
az u 30 % dospélych pacientt v pribéhu LCH (33, 34).
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Tab. 4. Vysetieni které vedla u pacientd s LCH k prikazu plicniho posti-
Zeni.V pfipadé typického ndlezu na HRCT a prikazu LCH v kostni biopsii se
povazoval plicni ndlez za LCH (27)

Provedeno | Stanovenadg | Procentové
vyjadieni
BAL 16 4 25%
TBB 3 1 33%
VATS 7 7 100 %
Thorakotomie 3 3 100 %
Kostni biopsie 2 2 100 %

BAL = bronchoalveoldrni lavdz

Pro ilustraci Cetnosti endokrinniho postizenf uvedeme vysledky
analyzy 63 pacientl s LCH. Snizeni alespon jednoho hypofyzérniho
hormonu bylo v pribéhu sledovani nalezeno u 63,2 %, nejcasteji to byl
deficit adiuretinu a somatotropinu 55,3 %, dale pak deficit gonadotro-
pind 34,2 %, thyreotropinu 23,7 % (35).

Deficit somatotropinu (STH) byva nalézén az u 50 % pacient(
s diabetem insipidem iniciovanym LCH. U dospélych vétsinou nenf
zadného specifického projevu nedostatku STH. Nedostatek STH se
ale projevi u zen, které bez dostacujici hladiny STH nejsou schopné
donosit dité. Jedna z nasich pacientek s LCH a diabetem insipidem
si prala mit dité a pouzila metodu in vitro fertilizace. Prvni pokusy
byly nelspésné, ale jeji endokrinolog zacal se substituci STH, po-
dafilo se ji porodit zdravé dité, s nimz se pak pfisla pochlubit na
nasi ambulanci.

Deficit gonadotropin je druhou nej¢astéjsi poruchou z oblasti
adenohypofyzy. Projevi se poruchou menstruacniho cyklu u Zzen a sni-
Zzenym libidem u muzd (3, 5).

Deficit ACTH mUze byt parcialni ¢i kompletni a projevi se nespeci-
fickymi pfiznaky subklinického addisonismu nebo akutnim selhanim
nadledvin pfi zatézi.
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