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

za chronickou otitidu. Proto by u kazdé dlouhodobé afekce pfipomi-
najici zanét zevniho zvukovodu mélo byt histologicky ovéreno, zda se
nejedna o prvni projev LCH. Nemoc totiz dale progreduje do vnitfniho
ucha a bohuzel je ¢asto diagnostikovand aZ pfi operaci pro proces,
ktery destruuje celé vnitini ucho, jak je ukdzdno na obréazku 11 (40-45).

Orbitalni projevy LCH

Intraokuldrni postizeni je vzacné, zatimco infiltrace orbitalniho
prostoru je relativné Casta. Détsti |ékafi se s nif setkavaji u 20 az 30 % ne-
mocnych histiocytézou z Langerhansovych bunék. Projevuje se ptdzou
vicka, edémem papily a poruchou funkce VII. nervu. Mdze byt poskozen
i opticky nerv, coz si nékdy kromé systémové [éCby vynutiiakutnilécbu
nitroloZiskovou aplikaci kortikosteroidt a radioterapii (46—49).

Sami jsme se setkali pouze s pfipady postizeni zevni stény orbity,
které vyresil operacni vykon.

PostiZeni jater a sleziny LCH

Postizenfjater je charakterizovano nékdy infiltraty, které obsahuji CD1a
pozitivni buriky, ale mohou byt i lymfocytami infiltraty kolem portalniho
traktu, které nakonec vedou ke sklerotizujici cholangitidé. Postizeni pankre-
atu je extrémneé vzacné. Postizent jater se projevi jejich zvétsenim. Infiltrace
jater mUZe vyvolat pfiznaky jaterniho selhdnf (pokles koncentrace albuminu,
snizeni aktivity koagula¢nich faktord, Zloutenka bez vyrazného zvyseni
jaternich enzym(). U chronickych forem mUze vzniknout periportalni fib-
rotizace s pfiznaky shodnymi se sklerotizujici cholangoitidou a obstrukénf
bilidrni Zloutenkou, kterou je nutno na zékladné biopsie odlisit od priméarni
sklerotizujici cholangitidy, anebo od nemoci souvisejic s imunuglobulinem
|gG4 (IgG4-related disease) a adekvatné 1é¢it (50-52).

Postizeni dutiny tstni LCH

Pocinajici infiltrace se v dutiné Ustni projevuje zdufenim dasni
a sliznice patra. Mdze dojit i k postizeni kosti a uvolfovéani zub ¢i hy-
pertrofii dasni. Progrese infiltratd pak vytvari ulcerace v Ustech. Nékdy je
projev LCH v Ustech bez histologického vysetfeni tézko rozeznatelny od
paradentdzy, projevuje se zanétem dasni, a nékdy proces prechéziina
kostni strukturu Celisti (Obr. 12). Toto postizen{ ilustruje snimek dutiny
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Ustni dospélého ¢lovéka (53). Diagnostické je az histologické vysetfe-
ni. Gingivalni postizeni je ¢asto spojeno s postizenim alveolarni ¢asti
Celisti a ztrdtou zubd. V pffpadné uvolnéni zubl se tyto zuby nemajf
extrahovat, protoZe pokud se vsak v¢as zahdji 1é¢ba, je mozné opétovné
zpevnéni zubniho l8zka. Orodentélniforma LCH neni az tak vzécnd, jak
je zietelné z Cetnych popist piipadd v nasii zahranicni literature (53-60).

PostiZeni traviciho traktu LCH

Sliznice stfevniho traktu je postizena jen zfidka. Prvnimi pfiznaky
je celkové neprospivani a hubnuti. Klasické projevy malabsorpce se
objevuji az pfi rozsahlejsim postizeni traviciho traktu. Analni kandl a peri-
analni oblast jsou infiltrovany ¢asto a tvofi tak soucast koZzniho postizent.
Infiltrace k(ize perianalné je makroskopicky nerozeznatelnd od ekzému,
pouze histologické vysetfeni kiize muze identifikovat LCH. Nékdy méa
nemoc v této oblasti podobu verukovitych vyrlstkd podobnych kondy-
lomatlim. Obecné je postiZzeni traviciho traktu vzacné. Mdze se projevit
jako solitarni kolorektalnf polyp ¢i mnohocetna granulomatézni loziska
v mukdze horni & dolIni ¢sti traviciho traktu. Postizent traviciho traktu
je Casto asymptomatické. Mnohocetné infiltraty jsou spojené s bolestmi
bficha, prdjmem a hypoalbuminemii (61, 62).

Zaver

Histiocytdza z Langerhansovych bunék je choroba mélo zndma,
s velmi rliznorodymi pfiznaky. V pfipadé bolesti kosti pfivedou
pacienta za ortopedem, v pfipade kasle ¢i pneumothoraxu za plic-
nim chirurgem ¢i pneumologem, pfi diabetu insipidu za endokri-
nologem atd. A je na lékafich jednotlivych specializaci, aby mohli
pojmenovat morfologickou podstatu potiZi pacienta a odeslali na
histologické vysetifeni, aby tyto pacienty vedli pod néjakou pro
né Castou a bé&znou diagndzou. Jakmile je stanovena histologicka
diagndza nemoci, je pacient nasmérovan k hematologovi. Ten musf
cilené pétrat po dalsich moznych manifestacich této choroby, aby ji
mohl klasifikovat dle tabulky 2. A pak teprve je mozno se rozhodnout

0 |é¢bé, jejiz popis uvadime v dalsim ¢lanku.
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