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

Obr. 8. Kulovité zbytnéni, infiltrace stopky hypofyzy pti LCH. Rez v korondrni roving, T1 vdzeny MR obraz po aplikaci kontrastni Idtky. Tato infiltrace byla
pricinou diabetu insipidu. Po lécbé 2-chlorodeoxyadenosinem infiltrace vymizela, ale funkcni poskozeni pretrvdvd

Hyperprolaktinemie byva zplsobena vétsinou infiltraci stopky
hypofyzy, mize zplsobit galaktorhoe u zen, sekundarni hypogonadi-
smus a poruchy fertility.

HormonaélIni deficit, pokud jiz jednou vznikne, je trvaly, i kdyz ab-
normality MR pfi zobrazeni hypofyzy a hypotalamu regreduji po uc¢inné
lecbeé (36).

Podle frekvence pituitarnich poruch se za zakladni endokrinologické
vysetfeni povazuje vysetfeni mineralogramu, osmolality séra, bilance
tekutin a stanoveni hladiny TSH, f-T4.

V pfipadé podezfeni na endokrinologické postizeni se pak dopl-
nuji dalsi testy (test s odnétim tekutin), vysetieni sérového kortizolu,
rlstového hormonu, resp. IGF-1, gonadélnich steroidnich hormond
a gonadotropinl (36).

Mozkové projevy LCH

Velmi vzacnou manifestaci LCH v dospélosti je extrahypotalamické
postizeni CNS. Nenfi jasné, pro¢ Langerhansovy bunky maji podstatné
vyssi afinitu k hypotalamu a jeho stopce nez k ostatni mozkové tkani.
Podezfeni na tuto formu je nutno mit u viech nemocnych s LCH, u nichz
se objevi jakékoliv neurologické pfiznaky.

Po dlouhém prlibéhu nemoci se objevuji neurodegenerativniloZiska,
postradajici infiltraci CD1a+ burikami. Nej¢asteji byva postizen mozecek,
nucleus dentatus, cerebelami bild hmota a mozkovy kmen, s vyraznou za-
nétlivou infiltraci obsahujici CD8 lymfocyty. Tento proces vede k degeneraci
agliéze nervové tkané. Neurodegenerativni proces se objevuje na zakladé
T-bunécného zanétlivého procesu. Je provézen destrukci neuronti a axond

se sekundarni demyelinizaci, pfipominajici paraneoplastickou encefalitidu.

Obr. 9. PET CT zobrazeni mozku, cervend barva zndzorriuje intenzivni akumulaci fluorodeoxyglukézy (FDG), zatimco zelend barva odpovidd snizené
akumulaci FDG. V oblasti cerebella, které je postizeno neurodegenerativnimi zménami, je zietelné vyrazné snizené vychytdvdni FDG a neurodegenerativni

zmény byly u tohoto pacienta zietelné i na MR zobrazeni
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