
PŘEHLEDOVÉ ČLÁNKY
Histiocytóza z Langerhansových buněk. Přehled příznaků, které přivádějí pacienty k lékařům všech medicínských odborností
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za chronickou otitidu. Proto by u každé dlouhodobé afekce připomí-

nající zánět zevního zvukovodu mělo být histologicky ověřeno, zda se 

nejedná o první projev LCH. Nemoc totiž dále progreduje do vnitřního 

ucha a bohužel je často diagnostikovaná až při operaci pro proces, 

který destruuje celé vnitřní ucho, jak je ukázáno na obrázku 11 (40–45).

Orbitální projevy LCH
Intraokulární postižení je vzácné, zatímco infiltrace orbitálního 

prostoru je relativně častá. Dětští lékaři se s ní setkávají u 20 až 30 % ne-

mocných histiocytózou z Langerhansových buněk. Projevuje se ptózou 

víčka, edémem papily a poruchou funkce VII. nervu. Může být poškozen 

i optický nerv, což si někdy kromě systémové léčby vynutí i akutní léčbu 

nitroložiskovou aplikací kortikosteroidů a radioterapii (46–49).

Sami jsme se setkali pouze s případy postižení zevní stěny orbity, 

které vyřešil operační výkon.

Postižení jater a sleziny LCH
Postižení jater je charakterizováno někdy infiltráty, které obsahují CD1a 

pozitivní buňky, ale mohou být i lymfocytární infiltráty kolem portálního 

traktu, které nakonec vedou ke sklerotizující cholangitidě. Postižení pankre-

atu je extrémně vzácné. Postižení jater se projeví jejich zvětšením. Infiltrace 

jater může vyvolat příznaky jaterního selhání (pokles koncentrace albuminu, 

snížení aktivity koagulačních faktorů, žloutenka bez výrazného zvýšení 

jaterních enzymů). U chronických forem může vzniknout periportální fib-

rotizace s příznaky shodnými se sklerotizující cholangoitidou a obstrukční 

biliární žloutenkou, kterou je nutno na základně biopsie odlišit od primární 

sklerotizující cholangitidy, anebo od nemoci související s imunuglobulinem 

IgG4 (IgG4-related disease) a adekvátně léčit (50–52).

Postižení dutiny ústní LCH
Počínající infiltrace se v dutině ústní projevuje zduřením dásní 

a sliznice patra. Může dojít i k postižení kostí a uvolňování zubů či hy-

pertrofii dásní. Progrese infiltrátů pak vytváří ulcerace v ústech. Někdy je 

projev LCH v ústech bez histologického vyšetření těžko rozeznatelný od 

paradentózy, projevuje se zánětem dásní, a někdy proces přechází i na 

kostní strukturu čelisti (Obr. 12). Toto postižení ilustruje snímek dutiny 

ústní dospělého člověka (53). Diagnostické je až histologické vyšetře-

ní. Gingivální postižení je často spojeno s postižením alveolární části 

čelisti a ztrátou zubů. V případně uvolnění zubů se tyto zuby nemají 

extrahovat, protože pokud se však včas zahájí léčba, je možné opětovné 

zpevnění zubního lůžka. Orodentální forma LCH není až tak vzácná, jak 

je zřetelné z četných popisů případů v naší i zahraniční literatuře (53–60).

Postižení trávicího traktu LCH
Sliznice střevního traktu je postižena jen zřídka. Prvními příznaky 

je celkové neprospívání a hubnutí. Klasické projevy malabsorpce se 

objevují až při rozsáhlejším postižení trávicího traktu. Anální kanál a peri-

anální oblast jsou infiltrovány často a tvoří tak součást kožního postižení. 

Infiltrace kůže perianálně je makroskopicky nerozeznatelná od ekzému, 

pouze histologické vyšetření kůže může identifikovat LCH. Někdy má 

nemoc v této oblasti podobu verukovitých výrůstků podobných kondy-

lomatům. Obecně je postižení trávicího traktu vzácné. Může se projevit 

jako solitární kolorektální polyp či mnohočetná granulomatózní ložiska 

v mukóze horní či dolní části trávicího traktu. Postižení trávicího traktu 

je často asymptomatické. Mnohočetné infiltráty jsou spojené s bolestmi 

břicha, průjmem a hypoalbuminemií (61, 62).

Závěr
Histiocytóza z Langerhansových buněk je choroba málo známá, 

s velmi různorodými příznaky. V případě bolestí kosti přivedou 

pacienta za ortopedem, v případě kašle či pneumothoraxu za plic-

ním chirurgem či pneumologem, při diabetu insipidu za endokri-

nologem atd. A je na lékařích jednotlivých specializací, aby mohli 

pojmenovat morfologickou podstatu potíží pacienta a odeslali na 

histologické vyšetření, aby tyto pacienty vedli pod nějakou pro 

ně častou a běžnou diagnózou. Jakmile je stanovena histologická 

diagnóza nemoci, je pacient nasměřován k hematologovi. Ten musí 

cíleně pátrat po dalších možných manifestacích této choroby, aby ji 

mohl klasifikovat dle tabulky 2. A pak teprve je možno se rozhodnout 

o léčbě, jejíž popis uvádíme v dalším článku.
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