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Úvod
Histiocytóza z Langerhansových buněk 
(LCH) je nozologická jednotka o velmi 
širokém spektru forem a závažnosti kli‑
nických projevů. Některé formy spon‑
tánně regredují, jiné opakovaně recidi‑
vují a některé formy jsou léčbou velmi 
špatně ovlivnitelné a vedou ke smrti ne‑
mocného. Projevy LCH u dospělých po‑
čínají náhodným RTG nálezem jednoho 
osteolytického ložiska, ale mohou mít 
podobu i  generalizované systémové 
choroby. Údaje o incidenci u dospělých 
v ČR nemáme, němečtí autoři uvádějí 
1– 2  případy/ 1  milion obyvatel [1,2]. 

V České republice není incidence této 
nemoci známa, nicméně o  existenci 
této choroby svědčí četné popisy jed‑
notlivých případů [1– 9].

Dle rozšíření nemoci se popisuje:
•	lokalizované postižení –  u pacienta je 

nalezeno pouze jedno solitární ložisko, 
např. jedno izolované kostní ložisko

•	multifokální postižení –  v rámci jed‑
noho orgánu či tkáně je více loži‑
sek této nemoci, např. více kostních 
ložisek

•	multisystémové postižení  –  nemoc 
postihuje více orgánů či tkání (např. 
kosti, kůži a plíce současně)

Rozsah postižení je velmi úzce spo‑
jen s  prognózou. V  rámci klinických 
studií bylo zjištěno, že existují některé 
„rizikové orgány“, při jejichž postižení 
je prognóza velmi nepříznivá a  často 
dochází k úmrtí. To vedlo k vytvoření 
3  prognostických skupin pro multi‑
fokální či multisystémové formy této 
nemoci.
•	Do skupiny s vysokým rizikem spa‑

dají pacienti s multisystémovým po‑
stižením, u  nichž nemoc postihuje 
také jeden či více z následujících rizi‑
kových orgánů: kostní dřeň, slezinu, 
játra a plíce.

Odlišné průběhy recidivující anebo multisystémové 
formy histiocytózy z Langerhansových buněk 
u dospělých osob –  popis 22 případů z jednoho 
pracoviště
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Souhrn: Od založení Interní hematoonkologické kliniky v Brně v roce 1990 bylo na tomto pracovišti sledováno a léčeno celkem 22 pa‑
cientů s prokázanou histiocytózou z Langerhansových buněk (LCH). Nemoc byla u 5 z nich diagnostikována již v dětském věku, přičemž 
u 2 z těchto 5 pacientů se objevily pozdní neurodegenerativní změny v CNS s typickým obrazem na MR a typickým hypometabolizmem 
fluorodeoxyglukózy v oblasti mozečku při PET‑CT vyšetření. U 5 dospělých z 22členého kolektivu měla nemoc unifokální formu postižení, 
dominantně v oblasti skeletu, bez další recidivy po léčbě. U 12 osob však tato nemoc postihovala více orgánů současně (multifokální 
forma LCH). Cílem následujícího popisu je charakterizovat sledovaný soubor 22 pacientů a popsat velmi odlišné průběhy multifokálních 
forem LCH u 12 dospělých osob.

Klíčová slova: histiocytóza z Langerhansových buněk –  diabetes insipidus –  panhypopituitarizmus –  2‑chlordeoxyadenosin –  
vysokodávkovaná chemoterapie

Different courses of recurrent or multisystem Langerhans cells histiocytosis in adults – description of 22 cases from one centre

Summary: Since its establishment in 1990, a total of 22 patients with confirmed Langerhans cell histiocytosis (LCH) have been monitored 
and treated at the Clinic of Internal Medicine Haemato-Oncology in Brno. In 5 patients, the disease was diagnosed in childhood and 
2 of these 5 patients had late neurodegenerative changes in the CNS with a typical picture on MR and a typical PET-CT imaging fluoro‑
deoxyglucose hypometabolism in the cerebellar area. In 5 patients from the cohort of 22, the disease had unifocal form, dominant in the 
area of skeleton with no recurrence after the treatment. However, in 12 patients, the disease affected a number of organs simultaneously 
(multifocal form of LCH). The aim of the description below is to characterise the monitored cohort of 22 patients and describe the very 
different courses of multifocal forms of LCH in 12 patients.
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•	Do skupiny se středním rizikem spa‑
dají pacienti s  multisystémovými 
projevy nemoci, ale bez postižení 
takzvaných „rizikových orgánů“.

•	Do třetí skupiny spadají pacienti s mul‑
tifokálním postižením skeletu. Tato 
skupina má nejpříznivější prognózu.

Dále byly popsány kostní lokalizace, 
při jejichž postižení se zvyšuje riziko ná‑
sledujícího postižení CNS touto nemocí. 
Jedná se o postižení očnice, mastoidea, 
klínové kosti, jařmového oblouku, horní 
čelisti, paranazálních dutin a také posti‑
žení přední či střední jámy lební s intra
kraniální propagací nádorových mas.

Z hlediska četnosti postižení orgánů 
jsou v  literatuře divergentní údaje, pro 
ilustraci uvádíme pouze výsledky analýzy 
provedené Baumgartnerem [2]: v 80 % 
bývají postiženy kosti, v 60 % kůže, ve 33 % 
játra, slezina a uzliny, ve 30 % kostní dřeň, 
ve 25 % plíce, ve 25 % orbita, ve 20 % zevní 
zvukovod a přiléhající okolí a také oro‑
dentální oblast, kde nemoc může zapří‑
činit uvolňování zubů. Ale také může být 
infiltrována stopka hypofýzy, což se pro‑
jeví jako diabetes insipidus.

U dospělých pacientů má onemoc‑
nění velmi různorodý průběh. U někte

rých postihne jenom jedno ložisko a po 
léčbě se již neobjeví, u jiných má recidi‑
vující charakter [9– 13] a případně in‑
faustní průběh.

Cílem následujícího článku je velmi 
stručně informovat o  souboru pa‑
cientů sledovaných na našem pra‑
covišti a v diskuzi pak rozvést možné 
projevy této nemoci. Nemoc patří do 
skupiny krevních chorob dle WHO kla‑
sifikace z  roku 2010, projevy nemoci 
jsou však natolik různorodé, že spadají 
téměř do všech specializací medicíny, 
proto je důležitý multioborový přístup 
k těmto nemocným.

Popisy případů
Dospělé osoby s LCH 
diagnostikovanou v dětském věku
Na našem pracovišti jsme sledovali 
za uvedené období celkem 5 pacientů 
s  diagnózou stanovenou v  dětském 
věku. Pouze jedna pacientka z  nich 
je zcela bez známky recidivy této ne‑
moci. Další pacientka měla jenom 
jednu izolovanou recidivu v kalvě, ale 
jinak z mládí přetrvává diabetes insi‑
pidus. Tato nemocná se pokoušela ně‑
kolikrát marně o in vitro fertilizaci. Ta 
byla úspěšná až po endokrinologic‑

kém přešetření, které prokázalo kom‑
pletní panhypopituitarizmus, a  tedy 
i nutnost substituce somatotropního 
hormonu pro úspěšné provedení in 
vitro fertilizace. Třetí nemocná s LCH 
diagnózou stanovenou v  dětství má 
zřejmě kožní recidivu a  je podezření 
i na plicní recidivu.

U 2 pacientů s diagnózou stanove‑
nou v dětství jsme pozorovali v dospě‑
losti pozdní následky nemoci –  atrofii 
cerebella s dysartrií a poruchou hyb‑
nosti. Prvními příznaky této vzácné 
komplikace jsou porucha řeči a hyb‑
nosti. U jednoho z nich byla tato po‑
rucha diagnostikována v  roce 2002, 
od té doby se progresivně zhoršovaly 
funkce CNS, pacient byl upoután na 
lůžko a v roce 2008 roce zemřel. U dru‑
hého byla tato pozdní neurologická 
komplikace diagnostikována v  roce 
2009 a zatím vedla pouze k tomu, že 
pacient, dříve práce schopný, se stal 
trvale práce neschopným. Pro tuto 
pozdní formu je typický jak obraz při 
MR zobrazení, tak obraz při PET‑CT 
zobrazení. PET‑CT umí v  low dose 
znázornit atrofické tkáně a v PET ob‑
raze je zde typický hypometabolizmus 
fluorodeoxyglukózy.

Tab. 1. Shrnutí případů, u nichž byla diagnóza histiocytózy z Langerhansových buněk stanovena v dětském věku.

Pacient, věk stanovení 
diagnózy a manifestace nemoci

Průběh nemoci Trvalé následky a stav 
v roce 2010

1. žena, nar. 1978, diagnóza 
v 1. roce života, kožní pro‑
jevy + diabetes insipidus

diabetes insipidus, jinak 
bez recidivy a dalších 
následků

2. muž, nar. 1975, diagnóza 
v 1. roce života, kožní projevy 
a diabetes insipidus

1993 (18 let) přechodné neurologické poruchy.2009 porucha řeči, 
mozečkové příznaky, MR: atrofie cerebella. PET CT –  v low do‑
se‑CT obraze atrofie cerebella, v PET obraze hypometabolizmus 
fluorodeoxyglukózy v cerebellu typický obraz pozdních neurodege‑
nerativních změn

diabetes insipidus, od 
roku 2009 invalidita, 
pozdní neurodegenera‑
tivní postižení CNS

3. muž, nar. 1976, diagnóza 
v 5. roce života, diabetes 
insipidus 

1993 (17 let) 
infiltrace kůže 
perianálně

1996 recidiva 
vmandibule

1998 reci‑
diva v kalvě 
a v akromionu

2001 (25 let) 
recidiva supra‑
orbitálně, infil‑
trace jater,Th.: 
cladribin

od roku 2001 progresivní 
neurodegenerativní po‑
škození CNS;exitus letalis 
roku 2008 

4. žena, nar. 1974, diagnóza 
ve 2. roce života, kožní pro‑
jevy + diabetes insipidus

1996 (22 let) recidiva okcipitálně, radioterapie 20 Gy, in vitro fer‑
tilizace úspěšná až po substituci STH a dalších hypofyzárních hor‑
monů, pacientka donosila zdravou holčičku

panhypopituitarizmus, 
jinak od roku 1996 do 
2010 bez další recidivy

5. žena, nar. 1980, diagnóza 
v 1. roce života, kožní 
změny + diabetes insipidus

v průběhu života četné kožní problémy, není jasné, zda vždy LCH či 
zda to nebyl ekzém; pro kašel provedeno HRCT –  změny odpovída‑
jící plicní formě LCH. 

nejasné kožní změny, trvá 
diabetes insipidus
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žisek. Po krátkém klidovém období se 
v červenci roku 2002 objevila ložiska na 
žebrech a páteři, zřetelná nejen na scin‑
tigrafii, ale i na RTG snímku. Pro tento 
relaps byla opět provedena stimulace 
s opakovaným sběrem kmenových kr‑
vetvorných buněk z periferní krve a ná‑
sledně podána druhá vysokodávkovaná 
chemoterapie.

Po této 2. vysokodávkované chemo‑
terapii měla remise jen krátké trvání, 
několik měsíců, a opět se objevovala 
další kostní ložiska, takže dále pokra‑
čovala jen paliativní perorální che‑
moterapie melfalanem. V únoru roku 
2002 byl pacient s aktivním onemoc‑
něním naposledy na naší ambulanci 
a v roce 2002 zemřel.

Pacient 2 –  recidivující víceložiskové 
postižení kostí a později i plic
V roce 1993 (21 let) vznikla u pacienta 
narozeného roku 1972  první ataka 
LCH, která se projevila bolestí v pravé 
stehenní kosti a dále v obratli Th12. Os‑
teolytická ložiska byla operována, čímž 
byla zjištěna diagnóza a  léčena ope‑
račně alogeními štěpy. Pak byl pacient 
pouze sledován bez další léčby.

V roce 2003, po 10  letech, se nově 
objevila bolest žeber, páteře a  kalvy. 
Na RTG snímcích bylo zjištěno osteoly‑
tické ložisko v kalvě, které bylo potvr‑

U této víceložiskové formy jsme se 
rozhodli pro podání 7  cyklů chemo‑
terapie CHOP (adriamycin, vinkristin, 
cyklofosfamid a prednison). První re‑
mise trvala 3 roky.

V březnu roku 1996  byla zjištěna 
nová ložiska v oblasti žeber a Th pá‑
teře –  řešeno zářením a podáváním vin‑
blastinu 1krát týdně po dobu 6 týdnů.

V červenci roku 1997  byla zjištěna 
opět nová ložiska na paži v hlavici hu‑
meru a v.s. i další ložiska v páteři. Záro‑
veň nově se objevil neproduktivní dráž‑
divý kašel, námahová dušnost, bolesti 
na hrudníku. Proto bylo provedeno vy‑
šetření plic metodou HRCT, výsledek 
byl kompatibilní s  plicní formou his‑
tiocytózy, ale nebyl dále ověřen. Ná‑
sledovala chemoterapie (etoposid 
a prednison) a radioterapie na oblast 
humeru. Vzhledem k častým recidivám 
a neuspokojivému výsledku běžné che‑
moterapie byl v září roku 1997 proveden 
sběr kmenových krvetvorných buněk 
a následně podána první vysokodávko‑
vaná chemoterapie (melfalan a etopo‑
sid) s podporou transplantace autolo‑
gních krvetvorných buněk. Remise po 
této léčbě trvala jenom 2,5  roku, do 
června roku 2001, kdy byla scintigra‑
ficky zjištěna nová ložiska. Následovaly 
tedy opět 3 cykly chemoterapie (etopo‑
sid + dexametason) a ozáření těchto lo‑

Osudy 5  nemocných s  diagnózou 
LCH stanovenou v dětském věku shr‑
nuje tab. 1.

Jednoložisková forma LCH s první 
manifestací v dospělém věku, bez 
dalších recidiv
Celkem 5 pacientů je u nás sledováno 
se jednoložiskovou formou nemoci, 
která vícekrát nerecidivovala.

Z těchto 5  osob se jednalo v  prv‑
ním případně o izolovaný proces, po‑
škozující krční páteř, v druhém případě 
o  izolované postižení jedné uzliny na 
krku, bez dalších ložisek nemoci. Ve 
3 případech šlo o postižení jednoho lo‑
žiska v oblasti kalvy, které bylo léčeno 
zářením, a nemoc již nikdy více nereci‑
divovala. Ve stručnosti je průběhu shr‑
nut v tab. 2.

Nemocní s první manifestací LCH 
v dospělém věku a s opakovanými 
recidivami nemoci anebo 
s multisystémovým postižením
Celkem 12  pacientů mělo vícesysté‑
mové postižení LCH anebo formu ne‑
moci, která postupně recidivovala 
v  dalších oblastech. Pro přehlednost 
jsme jejich osudy znázornili v  tab. 3. 
Průběh onemocnění u každého je zcela 
osobitý, liší se formou postižení orga‑
nizmu i mírou agresivity nemoci. Proto 
považujeme za edukačně přínosné 
uvést podrobněji průběh nemoci u jed‑
notlivých osob.

Pacient 1 –  recidivující multifokální 
postižení kostí a plic
Velmi komplikovaný průběh měla LCH 
u muže narozeného v roce 1964. Tento 
mladý muž neměl do svých 37 let zá‑
važnější onemocnění. V roce 1991 (ve 
37 letech věku) bylo nalezeno osteoly‑
tické ložisko ve femuru –  řešeno orto‑
pedicky, histologicky ověřena LCH. Po 
operaci následovala radioterapie. Za 
2 roky, v roce 1993, byla RTG zjištěna 
další ložiska v oblasti pánve a obou fe‑
murů. Scintigrafie kostí popsala ještě 
ložiska v mandibule a pravé lopatce. 
Ložiska v pánvi a v L5 byla ověřena CT 
zobrazením.

Tab. 2. Shrnutí 5 případů, u nichž byla prokázána unifokální forma LCH 
a u nichž nedošlo k recidivě nemoci.

Pacient Věk stanovení diagnózy Léčba
Trvalé následky 
a stav v roce 2008

1. žena, 
nar. 1978

1996 (18 let) hmatné zduření na 
parietální kosti vpravo s osteoly‑
tickým ložiskem pod zduřením 

radioterapie bez recidivy

2. muž, 
nar. 1973

1998 (25 let) bolesti krční pá‑
teře, osteolýza C4– C5

operace 
a radioterapie 

bez recidivy

3. žena, 
nar. 1980 

1998 (18 let) zduření v oblasti 
spánkové kosti vlevo s osteolýzou 
pod rezistencí

radioterapie bez recidivy

4. muž, 
nar. 1962

2001 (39 let) izolovaná lymfade‑
nopatie na krku

totální ex‑
tirpace bez 
ozáření

bez recidivy 

5. muž, 
nar. 1984

2002 (18 let) zduření nad levou 
temporální kostí a osteolýza pod 
tímto zduřením 

radioterapie bez recidivy
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zaly mnohočetné osteolytické posti‑
žení skeletu, přistoupili jsme k  systé‑
mové chemoterapii. Pacient dostal 
5 cyklů chemoterapie (2‑chlordeoxya‑
denosin 5 mg/ m2 i.v. 1.– 5. den). Léčba 
byla ukončena v listopadu roku 2003.

Kontrolní PET vyšetření bylo v pro‑
sinci roku 2005 negativní a MR páteře 
neprokázalo žádnou progresi, jsou 

a další ložiska byla i v těle obratle L5. 
Zobrazení páteře pomocí MR potvr‑
dilo ložiska také v obratlích Th11, L2, L4, 
L5. Vzhledem k desetiletému klidovému 
intervalu bylo resekováno 7. žebro. 
Histologické vyšetření prokázalo reci‑
divu LCH.

Protože zobrazovací metody (RTG, 
scintigrafie skeletu, CT a MR) proká‑

zeno CT zobrazením, průměr ložiska 
byl 21 mm. Na pravé straně hrudníku 
bylo velké osteolytické ložisko v 7. žebru 
a velmi suspektní nález byl také na 6., 
5. a 4. žebru. Na páteři byla nápadná 
nerovná dolní krycí ploténka Th8 a byla 
zřetelná přestavba krčku pravého fe‑
muru. V těle L4 CT prokázalo 3 osteoly‑
tická ložiska, největší 15 × 14 × 9 mm 

Tab. 3. Pacienti s LCH diagnostikovanou v dospělosti, s recidivujícím průběhem či se závažnou extraoseální manifestací.

Pacient Rok, věk a forma první manifes-
tace LCH

Další průběh (recidivy) 
nemoci

Stav v roce 2008 a pří-
padné trvalé následky

1. muž, 
nar. 1964

1991 (37 let) –  ložisko ve fe‑
muru, dále pak téměř chronický 
průběh s četnými kostními reci‑
divami a plicním postižením

1993 –  další ložiska, 
pánev femury, mandi‑
bula, lopakty 

1996 a dále 1997 další 
kostní ložiska a HRCT 
plic nález kompatibilní 
s plicní formou

2001, 2002 opakované re‑
lapsy nemoci, 2002 exitus 
letalis

2. muž, 
nar. 1972

1993 (21 let) –  osteolýza femuru 
a obratle

2003 –  osteolytická lo‑
žiska v kalvě, žebrech 
a Th8; následovala léčba 
cladribinem

2007 –  dušnost, HRCT, 
nodulární změny kom‑
patibilní s plicní for‑
mou LCH

2010 –  trvají mikrocystické 
formace plic bez nodularit 
jako end stage forma nemoci 

3. muž, 
nar. 1981

1999 (18 let) –  zduření a bo‑
lest žebra, resekce osteolytic‑
kého žebra, histologicky ověřena 
diagnóza LCH 

2004 (23 let) –  zduření 
okcipitálně s osteolýzou 
3 × 1 cm, radioterapie

2007 (27 let) –  bolesti 
kyčle s patologickým 
signálem na MR; ne‑
jasný nález

2010 –  trvá bolest kyčel‑
ního kloubu, diferenciálně 
diagnostiky aseptická ne‑
króza nebo infiltrace LCH

4. muž, 
nar. 1978 

2002/ 2003 (24 let) –  osteoly‑
tická ložiska femuru a kalvy 
scintigraficky vícečetná ložiska, 
léčba: cladribin

2010 –  trvá kompletní remise 
nemoci

5. muž, 
nar. 1986

2004 (18 let) –  kožní ložisko nad 
metakarpofalangeálními klouby, 
kůže ozářena 30 Gy

2005 –  bolesti páteře; nejasný MR nález, biopsie 
obratle nepotvrdila recidivu v kosti

2010 –  trvá kompletní remise

6. muž, 
nar. 1974

2006 (32 let) –  rezistence lin‑
guální straně dásní dolní čelisti 
8 × 2 mm –  LCH

2007 –  podezření na recidivy ve skeletu a v pli‑
cích; na MR suspektní nález, biopsie kosti recidivu 
nepotvrdila

2010 –  trvá podezření na 
plicní LCH, jinak bez recidivy

7. muž, 
nar. 1973

2005 –  diabetes insipidus, na MR infiltrace stopky hypofýzy a 2007 perianální krajiny, 
po léčbě cladribinem vymizela infiltrace stopky hypofýzy, bez další progrese nemoc, 
trvá ale diabetes insipidus a nutnost substituce androgenů

2010 –  trvá CR a diabetes 
insipidus

8. muž, 
nar. 1963

2008 (45 let) –  dušnost, kašel, 
HRCT –  plicní forma LCH, po‑
tvrzeno laváží

pokud ukončení kouření nepovede ke zlepšení, 
pak zahájení léčby

2010 –  není progrese na pli‑
cích takže bez léčby

9. muž, 
nar. 1963 

2007 (44 let) –  diabetes insipi‑
dus, otitis exerna, 2009 –  proká‑
zána plicní forma LCH

2010 –  prokázána progrese infiltrátu v stopce hy‑
pofýzy a zahájena léčba cladribinem

2010 –  léčen cladribinem

10. muž 
nar. 1969 

2009 –  opakované pneumoto‑
raxy s histologickým průkazem 
LCH plic, dále kožní ložiska LCH 

2009 –  léčba cladribinem –  dle kontrolního 
CT plic trvají cystoidní formace, nejsou nové 
nodularity  

2010 –  dle HRCT a PET –  re‑
mise nemoci

11. muž, 
nar. 1963 

2006 –  dušnost, považována za 
emfyzém, šlo však o plicní formu 
LCH, 2007 –  vypadaly zuby a oti‑
tis media, 2009 –   destrukce 
mastoidea –  LCH

2009 –  léčba cladribinem 

2010 –  dle PET CT bez re‑
cidivy či progrese, kom‑
plikací je však spontánní 
pneumotorax

12. muž, 
nar. 1976 

2008 –  B symptomy, kašel, 
2009 (leden) –  lymfadenopatie, 
plicní nodularity, perianální infil‑
trace (svědění) 

léčba cladribinem, jen 2 měsíční remise,tč. pro‑
bíhá léčba CHOEP a plánována je vysokodávko‑
vaná chemoterapie BEAM

2010 –  dle PET CT regrese 
nemoci při léčbě relapsu  
režimem CHOEP.  
Prognóza nejistá
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osteolytické ložisko okcipitálně o prů‑
měru 2 cm. V  levé lopatě kyčelní bylo 
ložisko 8 × 4 cm. Celotělová MIBI scin‑
tigrafie: vyšší aktivita v oblasti pánve, 
další ložisko v oblasti levé orbity, po‑
kračující do os temporale.

Scintigrafie skeletu: ložiska v kalvě, 
frontoparietálně a okcipitálně, další lo‑
žisko v kosti spánkové vpravo, velké lo‑
žisko v lopatě kosti kyčelní vlevo. Dále 
ložiska v pravém femuru. Vyšší aktivita 
také v oblasti kolenního a talokrurál‑
ního kloubu vpravo.

CT kalvy a mozku: defekty v okcipi‑
tální oblasti oboustranně.

MR mozku: extraaxiální expanzivní 
proces oboustranně parasagitálně ok‑
cipitálně, šířící se defektem kalvy epi‑
durálně až do oblasti zadní jámy lební, 
bez inf iltrace dury. Suspektní další 
kostní ložiska frontoparietálně vpravo 
a parietálně vlevo.

Vzhledem k mnohočetným kostním 
ložiskům, která však u tohoto nemoc‑
ného měla již i mimokostní šíření, byl 
proveden sběr periferních kmenových 
buněk po předchozí stimulační chemo‑
terapii (etoposid a cyklofosfamid). Pak 
následovaly 4  cykly chemoterapie  –  
2‑chlordeoxyadenosin 5 mg/ m2  i.v. 
inf. 1.– 5. den v měsíčních intervalech. 
Léčba byla ukončena v  srpnu roku 
2003.

Po ukončení léčby při kontrolním vy‑
šetření bylo nalezeno: MR –  jen velmi 
drobné reziduum měkkotkáňové ex‑
panze. V  rozsahu původního defektu 
kalvy okcipitálně nyní jen pruh střed‑
ního signálu v rozsahu diploe, bez zná‑
mek sycení či expanzivních projevů, 
mající charakter původního infiltrátu, 
nebo regresivních změn v místě původ‑
ního infiltrátu, což nelze na MR odli‑
šit. Kontrolní MIBI skeletu –  je patrná 
difuzní kumulace aktivity v páteři, ná‑
znakem v  pánvi. Nejsou však patrná 
původní ložiska v  kalvě, zřetelná při 
prvním MIBI vyšetření. PET po léčbě –  
12. 2. 2007 bez ložisek aktivity nemoci, 
PET vyšetření před léčbou bohužel ne‑
bylo provedeno. Remise trvá (leden 
roku 2010  s  negativním nálezem na 
PET‑CT).

nebylo v té době patrné. Po 5 letech, 
v roce 2004, přišel s bolestmi v oblasti 
temene, kde si nahmatal rezistenci. Na 
RTG snímku kalvy měl neostré mapo‑
vité projasnění o velikosti 3 × 1 cm, od‑
povídající kostní formě nemoci. Násle‑
dovala radioterapie, cílená na kostní 
ložisko. Při kontrole v  dubnu roku 
2007 měl mladý nejasný nález na MR 
zobrazení pravého kyčelního kloubu –  
obraz patologického signálu při okraji 
hlavice femuru vpravo s malým výpo‑
tkem v  kloubu. Při zobrazení meto‑
dou PET byla jen lehce zvýšená aktivita 
v oblasti pravého kyčelního kloubu.

Kontrolní MR kyčelních kloubů bylo 
provedeno 18. 9. 2008  s  nálezem již 
pokročilého vývoje aseptické nekrózy 
hlavice femuru vpravo.

Zda proces v  oblasti hlavice byl 
opravdu jenom aseptickou nekrózou 
nebo souvisel s  LCH, přesně nevíme, 
protože nebyla dělána histologie to‑
hoto procesu. Nicméně bolesti v pra‑
vém kyčelním kloubu trvají stále i po‑
čátkem roku 2010. Zřejmě bez odběru 
histologie nebude možné přesně určit, 
zda se jedná opravdu o aseptickou ne‑
krózu nebo zda je to projev LCH. Pro 
přetrvávající bolesti v oblasti pravého 
kyčelního kloubu budou další kontroly 
metodou RTG, MR a PET‑CT.

Pacient 4 –  mnohočetné postižení 
kostí s intrakraniální expanzí 
z kostního ložiska
Stejně tak mladý muž, narozený roku 
1978, neměl v  předchozím životě 
žádné vážné onemocnění, až v  letech 
2002/ 2003 (24 let) bylo nalezeno os‑
teolytické postižení femuru vlevo. 
V  lednu roku 2003  byla provedena 
v nemocnici Na Bulovce v Praze exko‑
chleace a zpevnění hřebem. Histologie 
ložiska: eozinofilní granulom. Již asi od 
roku 2002 si povšiml rezistencí (bulek) 
na hlavě. Největší byla v  okcipitální 
krajině a  zvětšovala se. Způsobovala 
bolest hlavy a posléze i poruchy zraku. 
Z chirurgicky odstraněných hmot opět 
histologicky vyšel eozinof ilní granu‑
lom (leden roku 2003). Rozsah kost‑
ního postižení: na RTG snímku lebky 

však stále zřetelná původní ložiska, 
remise trvá déle než 2  roky. V  roce 
2007 při kontrole nespecifické potíže, 
dušnost a  bolesti v  oblasti hrudního 
koše. Zobrazovací vyšetření nepopsala 
progresi ve skeletu. Pro dušnost bylo 
provedeno HRCT vyšetření, na němž 
byly popsány cystické okrsky různé ve‑
likosti, místy splývající, dále četné no‑
dularity i fibrózní proužky. Tento nález 
je kompatibilní s nálezem plicní formy 
histiocytózy z Langerhansových buněk. 
Mladý muž podstoupil také broncho‑
skopii s bronchoalveolární laváží, v níž 
převažovaly makrofágy. Nebylo však 
provedeno cytochemické vyšetření pří‑
tomnosti buněk exprimujících CD1 an‑
tigen a protein S100, bez nichž se ne‑
může hodnotící vyjádřit k přítomnosti 
či nepřítomnosti plicní formy LCH.

Mladému muži jsme doporučili ne‑
kouřit, protože plicní forma LCH 
vzniká velmi často v souvislosti s kouře‑
ním. V červenci roku 2009 provedeno 
HCTC plic vyšetření se závěrem: dis‑
krétní nodularity a  trvání mnohočet‑
ných plicních cyst beze změn. Funkční 
plicní vyšetření bylo také v  červnu 
roku 2009 beze změny. V  lednu roku 
2010  proběhla kontrolní PET‑CT. 
V  low‑dose CT obraze jsou zřetelné 
mnohočetné tenkostěnné cysty, ale ne‑
jsou přítomna nodulární ložiska v plic‑
ním parenchymu. V PET obraze nebylo 
zřetelné žádné ložisko zvýšeného vychy‑
távání fluorodexyglukózy.

Dle těchto vyšetření soudíme, že po‑
čátkem roku 2010 není LCH aktivní ani 
v oblasti plic, ani jinde v těle. V březnu 
roku 2010 se pacient objevil s novým 
problémem  –  svědění perianální ob‑
lasti, a tak v současnosti řešíme otázku, 
zda je to způsobené infiltrací kůže LCH, 
či ne.

Pacient 3 –  recidivující 
postižení kostí
V případě muže narozeného roku 1981 
se první příznak objevil v 18. roce ži‑
vota (1999): bolest a rezistence v ob‑
lasti 8.  žebra. Žebro bylo totálně re‑
sekováno a  histologicky stanovena 
diagnóza unifokální LCH. Další ložisko 
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14. 4.2007, které v oblasti CNS neza‑
chytilo aktivitu odpovídající maligní 
tkáni, zatímco v oblasti perianální bylo 
jasné solitární ložisko zvýšeného vychy‑
távání fluorodexyglukózy. (Pozn.: Fluo‑
rodeoxyglukóza ve stavu nalačno pro‑
niká fyziologicky do mozku, zatímco 
do ostatních fyziologických tkání ne‑
proniká, proniká však to těch pato‑
logických tkání, které se vymykají re‑
gulačním dějům organizmu, tedy do 
zánětlivých ložisek a od nádorových lo‑
žisek, proto je PET‑CT optimální me‑
todou k detekci nádorových či zánětli‑
vých ložisek).

Pacient dostal 4  cykly chemotera‑
pie 2‑chlordeoxyadenosinem, po níž 
se morfa v  perianální krajině zmen‑
šila na 50 %. Léčbu dokončila radiote‑
rapie 20 Gy. Při kontrolním vyšetření 
v  květnu roku 2008  je anální krajina 
bez patologického nálezu, mladý muž 
může opět vychutnávat jízdu na kole. 
Kontrolní MR vyšetření zobrazilo již 
normální stopku hypofýzy. Ta byla pů‑
vodně rozšířena na 4,5 mm a nyní jsou 
její rozměry v mezích normy –  1,5 mm. 
Uvedené 4  cykly 2‑chlordeoxyadeno‑
sinu vedly k vymizení infiltrátu v oblasti 
stopky hypofýzy, ale sekrece antidiure‑
tického hormonu se neobnovila. Po‑
škození této oblasti je zřejmě nevratné.

Při zahájení léčby si nemocný stěžoval 
na viklavost zubů, stav byl stomatolo‑
gem hodnocen jako náhle vzniklá a vý‑
razná parodontóza v levém dolním kva‑
drantu, hodnoceno jako paradontitis 
chronica. Tělo mandibuly bylo bez pa‑
tologie. Nebyla odebrána žádná histo‑
logie. Takže není jasné, zda to byla koin‑
cidence nebo zda to byly projevy nemoci 
v oblasti čelisti, jak jsou popisovány v li‑
teratuře a jak je uvádíme v diskuzi.

Poslední kontrolní PET‑CT vyšetření 
bylo provedeno v březnu roku 2010 –  
bez patologického obrazu těla v  CT 
obraze a  bez patologického vychytá‑
vání fluorodeoxyglukózy.

Pacient 8 –  izolované postižení 
plicního parenchymu
Pacient, narozený v roce 1963, byl rela-
tivně zdráv až do března roku 2008. 

vých buněk. Exstirpace provedena do 
zdravé tkáně, takže dále nebylo pokra‑
čováno v  léčbě. V roce 2007 přichází 
s nespecifickými problémy. Jednak měl 
zduření a  bolest pod sternomanub‑
riálním skloubením. Scintigraficky zde 
byla aktivita a MR zobrazení prokázalo 
patologický signál, stejně tak patolo‑
gický signál byl z několika dalších ob‑
ratlů. Biopsie sterna a její histologické 
hodnocení nepřinesly objasnění, stejně 
jako HRCT plic nepřineslo nic pato‑
logického, pouze funkční testy proká‑
zaly zvýšenou bronchokonstrikci. Před‑
pokládáme, že v tomto případě teprve 
další průběh nemoci ukáže, zda se jed‑
nalo jednoložiskové postižení, či zda 
bude docházet k recidivám, nebo zda 
první dechové potíže signalizovaly ri‑
ziko plicní formy LCH. 

Pacient 7 –  postižení stopky 
hypofýzy a kůže v perianální krajině
Primární postižení CNS v  dospělosti 
je velmi výjimečné. Setkali jsme se 
s  ním u  mladého muže narozeného 
roku 1972, který si poprvé v létě roku 
2005 všiml, že více močí, v  listopadu 
roku 2007  byla internisty uzavřena 
diagnóza diabetes insipidus. První CT 
vyšetření v  roce 2005  nepopsalo nic 
patologického, až MR mozku (2006) 
prokázalo rozšíření stopky hypofýzy. 
S tímto nálezem byl sledován bez dal‑
šího zákroku. Etiologie infiltrátu v ob‑
lasti stopky hypofýzy nebyla jasná 
a  bez poškození nemocného nebyla 
ověřitelná. V době vzniku diabetes in‑
sipidus začaly také bolestivé morfy na 
hýždích, přesněji řešeno v  perianální 
oblasti. Byly hodnoceny jako anální 
fisury. Z  původních fisur však vyrostl 
květákový útvar velikosti 4 cm zaujíma‑
jící celé anální okolí. Makroskopicky to 
bylo hodnoceno jako akuminátní kon‑
dylomy. Excize z této morfy byla prove‑
dena v březnu roku 2007 –  histiocytóza 
z Langerhansových buněk –  a s touto 
diagnózou byl poslán k nám.

Byla provedena vyšetření s cílem zjis‑
tit přesně rozsah nemoci –  vyjma po‑
psaného nebyla jiná postižení proká‑
zána. Mimo jiné provedeno FDG- PET 

Pacient 5 –  izolované kožní ložisko 
a suspektní kostní postižení
S primárně kožním projevem LCH při‑
šel muž, narozený v roce 1986. Tento 
muž žádné vážnější onemocnění dříve 
neprodělal. V  roce 2004  (18  let) se 
objevilo nejasné kožní ložisko v  ob‑
lasti metakarpofalangeálních kloubů. 
Morfa byla excidována a  histolog 
morfu popsal jako dermatof ibrom 
s  příměsí Langerhansových buněk. 
Elektronová mikroskopie potvrdila Bir‑
beckova granula, takže diagnóza z to‑
hoto ložiska byla nakonec uzavřena 
jako kožní forma LCH. Následovalo vy‑
šetření s cílem potvrdit či vyloučit ge‑
neralizaci nemoci (zobrazení skeletu, 
CT břicha). Místo původního kožního 
defektu bylo i s bezpečnostním lemem 
ozářeno dávkou 30 Gy.

V roce 2005  se objevily bolesti be‑
derní páteře. RTG snímek neproká‑
zal patologii, zato MR bederní páteře 
prokázalo difuzní změny kostní dřeně, 
které jsou jednoznačně abnormálním 
nálezem. Pro podezření na nepozna‑
nou kostní formu histiocytózy provedli 
ortopedové cílenou biopsii kosti s od‑
běrem materiálu na histologii. Histo‑
logie však byla nekonkluzivní, LCH ne‑
byla potvrzena. PET byl před biopsií 
negativní. Vzhledem k mladému věku 
nemocného je pravděpodobné, že 
změny v oblasti páteře jsou následkem 
předchozí ataky kostní formy této ne‑
moci a nekonkluzivostí histologického 
odběru lze mimo jiné vysvětlit tím, že se 
jednalo o staré ložisko již ve formě jiz‑
vení, kdy převládá zánětlivá celulizace 
starých LCH ložisek v páteři. Další sle‑
dování ukáže, zda opravdu šlo o jedno 
kožní ložisko, nebo zda časem vznik‑
nou další nová kostní ložiska.

Pacient 6 –  izolovaný infiltrát 
v oblasti dásní a podezření a plicní 
postižení
Muž, narozený v  roce 1974, byl dříve 
bez vážnějších nemocí, v roce 2006 se 
mu objevila rezistence v oblasti dásní, 
na linguální straně (– 7) velikosti asi 
8  ×  2 mm. Provedena resekce a  zjiš‑
těna histiocytóza z  Langerhanso‑
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trole zvětšilo o 1 mm z 4,5 na 5,5 mm. 
Výraznější je i sycení ložiska postkon‑
trastně a  jeho demarkace vůči proxi‑
mální části stopky. Jako vedlejší nález 
popsáno drobné necharakteristické lo‑
žisko 3 mm pareventrikulárně vlevo, 
které dříve nebylo.

Při stanovení diagnózy na jaře roku 
2009 jsme vzhledem k přání pacienta 
založit rodinu odložili zahájení léčbu 
až do známek progrese nemoci. Po zjiš‑
tění dalšího progrese infiltrátu v CNS 
jsme v březnu roku 2010 zahájili léčbu 
2‑chlordeoxyadenosinem.

Pacient 10 –  pneumotorax jako 
první příznak nemoci
Pacient, narozený roku 1969, neměl 
v  anamnéze žádné vážnější nemoci. 
První pneumotorax jej překvapil v roce 
2008 v březnu a od té doby byl sledován 
na plicní klinice. Pneumotorax s  nut‑
ností léčebné intervence se celkem 3krát 
opakoval. Teprve po 3. spontánním 
pneumotoraxu bylo rozhodnuto o pro‑
vedení biopsie plic. Ta na základně his‑
tologického hodnocení prokázala LCH.

V červenci roku 2008  byla na der‑
matologickém pracovišti provedena 
kožní excise ze kštice pro makulopa‑
pulozní vyrážku. Překvapením byl prů‑
kaz kožní formy LCH. Vstupní HRCT 
plic z  května roku 2009  popisuje 
oboustranně v plicních křídlech četné 
splývané dutiny se zesílenou stěnou 
1– 2 mm a septy. Maximum je v horních 
lalocích pod ventrální stěnou hrudníku 
a dále difuzně v dolních lalocích. Buly 
dosahují velikosti až 2– 3 cm v periferii 
a pod interlobiem mají splývající cha‑
rakter a vytváření obraz hnízd. Největší 
dutiny dosahují velikosti 5 cm. Me‑
diastinum není rozšířené a uzliny ne‑
jsou zvětšené.

20. května 2009  bylo provedeno 
PET‑CT s nálezem mnohočetným bul 
s maximem v horních a středních po‑
lích. Radioaktivní glukóza se kumulo‑
vala mírně jedině v oblasti infrahyoid‑
ních svalů.

Funkční plicní vyšetření: středně 
těžká restrikční ventilační porucha (in‑
spirační vitální kapacita 2,51  =  47 % 

ším problémem bylo svědění kůže v ob‑
lasti perianální.

V rámci diferenciální diagnostiky pa‑
tologické infiltrace v oblasti hypofýzy 
byl odeslán v únoru roku 2009 na naše 
pracoviště. Protože odběr vzorku z ob‑
lasti stopky hypofýzy pacientům spíše 
ublíží než prospívá, tedy velmi často ne‑
přináší diagnózu a zákrok sám o sobě 
způsobuje komplikace, rozhodli jsme 
se hledat extrakraniální projevy té ne‑
moci, která způsobila infiltraci stopky 
hypofýzy. Pacient byl vyšetřen meto‑
dou PET‑CT vyšetření (březen roku 
2009) s následujícím výsledkem: v ob‑
lasti plicního parenchymu byly pro‑
kázány četné drobné cystické útvary 
různého tvaru, velikosti 0,8– 0,9 cm, 
některé s poměrně dobře vyznačenou 
stěnou. Současně ojedinělé menší aci‑
nární opacity, nodularity a okrsky zesí‑
leného intersticia. Pleurální prostor bez 
výpotku. V mediastinu nebyly zvětšené 
uzliny. V PET obraze byla jedině zvýšená 
kumulace radioaktivní glukózy v  ob‑
lasti nazofaryngu, ale jen hraniční. Vý‑
sledkem PET‑CT vyšetření bylo tedy jed‑
noznačný průkaz patologických změn 
plicního parenchymu.

To bylo potvrzeno HCRT vyšetřením 
plicního parenchymu, které přineslo 
obraz mnohočetných kavitovaných 
uzlů, respektive silnostěnných dutin 
s centrilobulární distribucí v relativně ty‑
pické lokalitě horních laloků a proximál‑
ních segmentů laloků dolních. Obraz byl 
typický pro plicní formu LCH.

U pacienta byla proto v dubnu roku 
2009  provedena bronchoalveolární 
laváž s  průkazem 10 % CD1  pozitiv‑
ních elementů s  obsahujících pro‑
tein S 100. Tento nález odpovídal plic‑
nímu postižení LCH. Funkční plicní 
z 29. 10. 2009 bez patologických změn.

V prosinci roku 2009  bylo prove‑
deno kontrolní MR mozku. Při srov‑
nání s předchozími MR z března roku 
2008 a prosince roku 2008 je patrné, 
že stále chybí typický hyperintenzivní 
signál neurohypofýzy. Adenohypofýza 
má normální velikost bez zřetelného 
ložiska. Bobulovitě rozšířené infundi‑
bulum se mírně oproti předchozí kon‑

Pro bronchitidu byl přeléčen antibio-
tiky a pro přetrvávající kašel odeslán na
plicní oddělení, kde po RTG snímku plic 
provedli následně HRCT a  diagnos-
tikovali mikronodulární rozsev do 5 mm 
bilaterálně. Následně byla provedena 
u  tohoto nemocného bronchoalveo-
lární laváž. Z  cytologického vyšetření 
získané tekutiny bylo konstatováno, že 
jsou přítomny s velkou převahou mak‑
rofágy a téměř všechny elementy jsou 
protein S 100 pozitivní, CD1 pozitivní, 
což svědčí pro Langerhansovy buňky.

Tímto vyšetření byla potvrzena dia-
gnóza. Pacient, kuřák, přestal po vy‑
světlení kouřit a po několika měsících 
by měl mít kontrolní vyšetření, po němž 
se dle vývoje rozhodne, zda nemoc vy‑
žaduje či nevyžaduje medikamentózní 
léčbu. V červenci roku 2008 provedeno 
PET‑CT, kde nebylo ani na CT, ani na 
PET nic patologického popsáno a po‑
dobný nález byl v únoru roku 2010 –  
bez jakéhokoliv nového suspektního 
ložiska a na plicích byly patrné pouze 
drobné cysty, nikoliv však nodularity. 
Domníváme se, že u  tohoto nemoc‑
ného aktivita plicní formy nemoci vy‑
hasla díky tomu, že pacient sám přestal 
kouřit a pečlivě se vyhýbá místnostem, 
které jsou zamořeny toxickým cigareto‑
vým kouřem.

Pacient 9 –  postižení stopky 
hypofýzy, plic a velmi 
pravděpodobně také zevních 
zvukovodů
Pacient, narozený roku 1974, kuřák, 
byl zdráv, až do prosince roku 2007, 
kdy u  něj byla prokázán diabetes in‑
sipidus. Při vyšetření na endokrinolo‑
gii byl zjištěn deficit dalších hormonů, 
dominantně androgenů. Při vyšetření 
mozku byla zjištěna rozšířená stopka 
hypofýzy s  patologickým inf iltrátem 
dle MR zobrazení. Při opakovaném 
probírání anamnézy jsme zjistili, že od 
roku 2007  se také datuje chronický 
zánět v oblasti obou zvukovodů. Byl vy‑
šetřen na ORL pracovišti, kde sice ne‑
prokázali diagnózu LCH, ale také mu 
neudělali histologické ani cytologické 
vyšetření, byl vyšetřen jen klinicky. Dal‑
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v plicích, které byly zřetelné na před‑
chozích snímcích. Při PET zobrazení 
bez patologické kumulace radiofar‑
maka. I přes nepřítomnost zřetelné ak‑
tivity nemoci však došlo v březnu roku 
2010 k pneumotoraxu, který vyžadoval 
hospitalizaci na chirurgii.

Pacient č. 12 –  generalizovaná 
lymfadenopatie, postižení plic 
a později i kostní postižení
Mladý muž, narozený roku 1973, byl 
bez vážnějších chorob až do října roku 
2008, kdy si poprvé všiml zvětšených 
uzlin v  oblasti pravého třísla a  po‑
stupně zjišťoval, že zvětšené uzliny má 
nejen v třísle, ale také na krku. Měl bo‑
lesti v oblasti pravého třísla a bederní 
krajiny a od listopadu roku 2008 se za‑
čaly objevovat undulující teploty do‑
sahují až 38 °C. První uzlina (z nad‑
klíčku) byla extirpována v  listopadu 
roku 2008  a  histologický závěr zněl: 
histiocytóza z Langerhansových buněk. 
První návštěva pacienta na našem pra‑
covišti byla v  únoru roku 2009. V  té 
době měl generalizované zvětšení uzlin 
na krku, axilách a v  tříslech, velikosti 
kolem 2 cm.

Dle vstupního PET‑CT bylo v CT ob‑
raze zřetelné patologické zvětšení uzlin 
na krku, v axilách, dále v oblasti du‑
tiny břišní, retroperitoneálně a v malé 
pánvi, kde byla naměřena největší ve‑
likost uzlin –  3,5 cm v průměru. Tyto 
uzliny byly aktivní i při PET zobrazení, 
aktivita se pohybovala mezi 5,0  SUV 
v axilách a 12,3 SUV v oblasti pravých 
ilických uzlin. Kostní postižení nebylo 
v  té době detekováno. Dle low dose 
CT při PET CT vyšetření byly v plicích 
popsány miliární stínky, tedy zřejmě 
již zárodek plicní formy LCH. Klinický 
obraz zcela jednoznačně svým průbě‑
hem odpovídal malignímu lymfomu či 
lymfogranulomu s B symptomy. S ge‑
neralizovaným postižením uzlin bez vý‑
razného postižení dalších tkání jsme 
se zatím u pacientů s LCH nesetkali. 
Proto jsme diagnózu ověřili excizní 
další uzliny z třísla a dále byla prove‑
dena biopsie perianální kůže. Jak v tří‑

a v krátkém úseku i přední hrana pyra‑
midy v sousedství Eustachovy trubice. 
Stručně řečeno rozsáhlý destruktivní 
proces levé pyramidy.

ORL lékaři tak stáli před otázkou: 
Je to zánět, nebo tumor? Odpověď na 
tuto otázkou přineslo histologické vy‑
šetření resekátu patologických tkání, 
které prokázalo LCH. S touto diagnó‑
zou byl poslán na naše pracoviště.

V rámci pátrání po rozsahu nemoci 
provedena na jaře roku 2009 následu‑
jící vyšetření:

HRCT plic  –  difuzní postižení plic‑
ního parenchymu –  mnohočetné silno‑
stěnné formace oboustranně velikosti 
3– 80 mm, maximální změny dorzo‑
bazálně, kde cysty splývají a  je zře‑
telná voštinovitá struktura plic s podí‑
lem fibrózních změn. Dále jsou patrné 
drobné nodularity v  plicním paren‑
chymu a subpleurálně a zřetelné zesí‑
lení nástěnné plesury dorzobazálně bi‑
laterálně. Na scintigrafii skeletu byla 
aktivita jedině v oblasti levého proce‑
sus mastoideus.

PET‑CT vyšetření potvrdilo pato‑
logické změny plicního parenchymu, 
hraniční konzumaci glukózy v oblasti 
levého středního ucha –  v defektu po 
antromastoidektomii.

Kontrolní PET‑CT vyšetření bylo 
provedeno v  srpnu roku 2009  a  již 
na něm nebyla aktivita v  oblasti le‑
vého ucha a ubylo nodularit v plicním 
parenchymu.

Spirometrické vyšetření: restrikční 
porucha mírného stupně, inspirační vi‑
tální kapacita byla 3,66 = 70 % nále‑
žité hodnoty, TLC –  total lung capacity 
4– 65 % náležití hodnoty.

Léčba: Vzhledem k  postižení dvou 
orgánů –  plic a ORL –  oblasti použita 
radioterapie na oblasti levého ucha 
v  dávce 20  Gy a  celková chemotera‑
pie 2‑chlordeoxyadenosinem v mono‑
terapii 5 mg/ m2 5 dní po sobě celkem 
6 cyklů. 

Kontrolní PET‑CT bylo provedeno 
v březnu roku 2010. Low dose CT vy‑
šetření popsalo stacionární obraz sle‑
dovaných kavit v  obou plicních kříd‑
lech, ale nyní bez ložiskových nodularit 

náležití hodnoty a TLC –  total lung ca‑
pacity 5,15 = 68 % náležité hodnoty).

V tomto případně jsme měli před 
sebou pacienta s postižením 2 orgánů, 
kůže a plic.

Léčba byla proto zahájena v dubnu 
roku 2009 2- chloradenosin (5 mg/ m2) 
v  kombinaci s  cyklofosfamidem 
(300 mg celková dávka) a  dexame‑
tasonem 20 mg i.v. Celkem podáno  
VI  cyklů léčby, poslední v  září roku 
2009. V průběhu léčby ustoupily kožní 
projevy této nemoci. Dle kontrolního 
PET‑CT provedeného v  březnu roku 
2010  je bez nových ložisek nemoci. 
V  plicním parenchymu přetrvávají 
mnohočetné cystoidní formace, při 
srovnání s předchozími obrazy je pa‑
trné splývaní drobnějších bul ve větší 
formace, nebyl však popsán výsev no‑
vých nodularit.

Pacient 11 –  postižení plic, dásní, 
zevního zvukovodu a později 
mastoidea
Prvním problémem nemocného, naro‑
zeného roku 1963, byla dušnost, a to 
taková dušnosti, že vedla k hospitali‑
zaci na interním oddělení v roce 2006. 
Nějakou dobu před tím mu začaly vypa‑
dávat zuby, příčina nebyla rozpoznána.

Výsledek diagnostického vyšetření 
byl závěr, který neodpovídal pravdě –  
rozedma plic. A  z  toho plynuly je‑
dině kontroly u místních plicních spe‑
cialistů. Asi od počátku roku 2008 se 
přidalo mokvání a  výtok z  ucha. Byl 
opakovaně ošetřován na ORL ambu‑
lanci. Následně byl předán na ORL kli‑
niku, kde mu udělali CT vyšetření, na‑
lezli rozsáhlou destrukci pyramid vlevo.

Vlevo bylo zastření zevního zvuko‑
vodu s  destrukcí jeho dorzální stěny 
v  rozsahu kolem 8 mm v.s. s  rozpa‑
dovou dutinkou v  procesus mas‑
toideus velikosti 2 cm. Porušeno bylo 
kostní ohraničení kraniálního části 
svislého úseku canalis nervi facialis. 
Kostní ohraničení struktur vnitřního 
ucha včetně polokulovitých kanálků 
se zdálo být zachovalé. Rozrušena 
byla i  dorzální stěna středouší, ven‑
trální kortika procesus mastoideus 
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bitální se supraorbitálními infiltráty, 
dále ložiska v  kosti temporální. Uve‑
dené postižení je spojené s vyšší prav‑
děpodobností pozdějšího postižení 
CNS, hlavně cerebella [13].

V našem souboru 22  nemocných 
se postižení kalvy (primární ložisko 
či místo recidivy) vyskytlo celkem 
u 7 (32 %) nemocných. U jednoho pa‑
cienta se objevilo ložisko supraorbi‑
tálně několik měsíců před první ma‑
nifestací poškození CNS. Potvrdila se 
tedy v literatuře popisovaná zkušenost, 
že supraorbitální infiltrace často před‑
chází pozdějšímu postižení CNS.

Z podskupiny nemocných s LCH dia-
gnostikovanou v  dospělém věku [17] 
byly přítomny kostní projevy u 10 (59 %) 
nemocných ze 17, přičemž 7 ze 17 (41 %) 
mělo v  době stanovení diagnózy pří‑
tomno jen jedno kostní ložisko a 3 ze 
17 (18 %) měli v době stanovení diagnózy 
vícečetné kostní postižení. Kostní forma 
LCH vzniklá v  dospělosti recidivovala 
u 3 (17 %) ze 17 nemocných.

Z podskupinky nemocných s  LCH 
diagnostikovanou v dětském věku byly 
pozdní kostní recidivy v dospělém věku 
diagnostikovány u 2 z 5 (40 %).

Kožní projevy
Infiltrace kůže buňkami Langerhansovy 
histiocytózy dominuje u  dospělých 
v oblasti mediální roviny a často posti‑
huje intertriginózní oblasti (perianální 
krajinu, třísla, pupek, vulvu) [28– 34].

Kožní manifestace jsou u Langerhan‑
sovy histiocytózy velmi časté a mohou 
být vůbec prvními zachytitelnými pro‑
jevy nemoci. Infiltrace kůže buňkami 
Langerhansovy histiocytózy převládá 
v oblasti mediální roviny a často posti‑
huje intertriginózní oblasti (perianální 
oblast, vulva, třísla, pupek). Typickou 
morfou je hnědorůžová papula veli‑
kosti 1– 5 mm, při tendenci ke splý‑
vání –  zvláště v oblasti kůže kštice –  se 
objevuje i šupení. Popisovány jsou i ve‑
zikuly a pustuly. Papulózní projevy jsou 
často hodnoceny jako nespecifické či 
ekzémové. Šupící plošky jsou zamě‑
ňovány se seboroickou dermatitidou, 
zvláště u kojenců a malých dětí při po‑

8 mm, které nabývají cystoidní vzhled. 
Na rozdíl od předchozího vyšetření 
však na PET zobrazení již nebyl patrný 
hypermatabolizmus. Toto vyšetření 
potvrdilo tedy účinnost etoposid obsa‑
hující chemoterapie. V plánu je ukon‑
čení chemoterapie vysokodávkovanou 
chemoterapií dle protokolu BEAM.

Diskuze
Záměrem tohoto textu bylo podat 
obecný přehled rozmanitost projevů 
LCH a velmi stručně zmínit zkušenosti 
s touto nemocí u souboru 22 pacientů 
sledovaných na Interní hematoonkolo‑
gické klinice v Brně. Léčebné postupy 
jsme uvedli jinde [15].

Kostní projevy
Histiocytóza z Langerhansových buněk 
v  dospělosti postihuje dominantně 
skelet, vytváří osteolytická ložiska, po‑
dobná osteolýze při mnohočetném 
myelomu. Nejčastěji je uváděno posti‑
žení kalvy, následuje pak osteolytické 
postižení žeber. S menší frekvencí bývají 
postiženy další části skeletu [16– 18].

U některých pacientů jsou kostní lo‑
žiska různého stáří, hojící se místa mají 
sklerotický lem. Ne všechna musí bolet. 
Zduření tkání, přiléhajících ke kosti, 
signalizuje, že choroba prorůstá do 
okolí a mnohdy zduření nad kostí upo‑
zorní na ložisko. Klasickou metodou 
průkazu ložisek je RTG snímek [19].

Kostní ložiska často způsobují zvý‑
šený kostní obrat, a  proto jsou zná‑
zornitelná metodou scintigraf ie ske‑
letu pomocí technecium pyrofosfátu 
[20,21]. Novou metodou, která de‑
tekuje ložiska LCH v  kostech i  jinde, 
je FDG- PET [22]. Tato metoda vy‑
povídá o aktivitě či neaktivitě ložiska 
a může pomoci při plánování radiote‑
rapie a vyhodnocování léčebné odpo‑
vědi [23,24].

Velmi citlivou metodou zobrazení 
patologického děje v kosti je však mag‑
netická rezonance (MR) [25,26], která 
je optimální pro plánování rozsahu ra‑
dioterapie [26].

Za zvláště riziková kostní ložiska jsou 
považovány kostní defekty v oblasti or‑

selné uzlině, tak v perianální kůži byla 
nalezena infiltrace LCH. 

Vzhledem k agresivní formě nemoci 
jsme se rozhodli pro provedení sběru 
periferních kmenových buněk po sti‑
mulačním režimu obsahujícím etopo‑
sid a cyklofosfamid, protože další léčba 
2‑chlordeoxyadenosinem by výrazně 
snížila vyhlídky na úspěšný sběr. Ihned 
po podání této chemoterapie ustaly 
teploty a došlo k výraznému zmenšení 
uzlin. Pak následovala chemoterapie 
2‑chlordeoxyadenosin 5 mg/ m2 5 dní 
po sobě, cyklofosfamid 300 mg 5 dní 
po sobě a  solumedrol 250 mg, cel‑
kem 6 cyklů, chemoterapie byla ukon‑
čena dne 26. 8. 2009. Pro vyhodno‑
cení účinnosti léčby bylo po 4 cyklech 
provedeno v pořadí 2. PET‑CT vyšet‑
ření. Bylo konstatováno, že ubylo mi‑
liárních stínů na plicích a dále lymfa‑
tické uzliny již byly normální velikosti. 
V PET obraze došlo k normalizaci pů‑
vodně zvýšené kumulace glukózy. Další 
kontrolní PET‑CT měl být s odstupem 
za delší dobu až po ukončení léčby.

Jenže 5. 11. 2009 byl pacient přijat 
pro akutní zhoršení stavu (dušnost, 
teploty) k  diferenciální diagnostice, 
zda se jedná o infekční či neoplastický 
původ těchto potíží. V  pořadí třetí 
PET‑CT prokázalo v  low dose CT ob‑
raze stále nezvětšené lymfatické uzliny, 
novinkou však byla osteolytická ložiska 
v kostech kyčelních, dříve nedekovaná. 
PET vyšetření však již odpovídalo re‑
lapsu nemoci v  doposud nezvětše‑
ných uzlinách a  nově byl zřetelný na 
PET i CT obraze relaps v kyčelních kos‑
tech. Současně provedeno také HRCT 
vyšetření, kde jsou popsány četné no‑
dularity, místy s tvorbou drobných cys‑
tických formací v horních lalocích. Pa‑
tologická inf iltrace pánve potvrzena 
i na MR obraze.

Pro velmi časnou recidivu nemoci 
jsme tedy zahájili chemoterapii CHOEP.

Pro časné vyhodnocení léčebné účin‑
nosti této chemoterapie bylo prove‑
deno po 2  cyklech kontrolní PET‑CT 
vyšetření (26. 1. 2010). Low dose CT 
vyšetření zobrazilo přetrvávající mno‑
hočetné nodularity v oblasti plic, do 
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muly. U  této formy bylo také potvr‑
zeno, že v  případech pacientů se sil‑
nou vůlí, kteří dokázali přestat kouřit, 
dle RTG nálezů došlo k spontánní re‑
gresi nemoci. Plicní forma se považuje 
za relativně příznivou, pokud jde o izo‑
lovanou formu u kuřáka. Jestliže však 
jde o plicní formu navazující na gene‑
ralizované postižení skeletu a dalších 
orgánů nemocí, tak průběh je relativně 
nepříznivý [61– 63]. V  plicním paren‑
chymu však může vzniknout i Erdhei‑
mova‑ Chesterova choroba [64].

Pro sledování vývoje plicní formy 
LCH se používají jak funkční testy, tak 
HRCT [64].

V našem souboru nemocných byla 
plicní forma identif ikována pomocí 
HRCT u 7 (32 %) z 22 pacientů. Cyto‑
logicky byla plicní forma LCH proká‑
zána ve 2 případech (průkaz CD1a po‑
zitivních elementů v bronchoalveolární 
laváži, jednou byla prokázána histolo‑
gicky ve vzorku odebraném torakosko‑
picky). U zbývajících 5 pacientů s plic‑
ním postižením byla diagnóza LCH 
ověřena histologickým vyšetřením jiné, 
snáze dostupné tkáně. K závěru, že jde 
o  plicní formu LCH, se došlo na zá‑
kladně histologického průkazu pří‑
tomnosti LCH v jiném orgánu či tkáni 
a typickém nálezu nodularit a cyst na 
HRCT plic.

Postižení endokrinního systému
Diabetes insipidus je typickým proje‑
vem dětské formy LCH, výjimečně může 
vzniknout i v dospělosti, v literatuře se 
popisuje při multifokálním kostním po‑
škození. Zvláště v  dětském věku však 
nepostihuje pouze sekreci adiuretinu, 
ale občas vzniká v důsledku nemoci de‑
ficit i ostatních hormonů, včetně po‑
škození tvorby somatotropinu [65,66]. 
Tyto případy uvádí literatura formou 
popisů případů [69– 73].

V našem souboru byl diabetes insi‑
pidus přítomen u  3  ze 5  nemocných 
s diagnózou zjištěnou v dětském věku. 
U pacientů s diagnózou této nemoci 
v dětském věku je nutné vždy pátrat po 
deficitu ostatních hypofyzárních hor‑
monů. Ale také u dospělých může být 

lích a často vynechávají kostodiafrag‑
matický úhel. Mikronoduly miliární 
velikosti 0,5– 4,0 mm, s typickou distri‑
bucí, umožňující dle některých autorů 
rozlišit pulmonální formu LCH od ji‑
ných nodulárních chorob. Zesílení in‑
tersticia je při HRCT vyšetření zřetelné 
hlavně bazálně [43,44]. Prasknutí cyst 
a  jejich komunikace s  pleurální duti‑
nou způsobí spontánní pneumotorax 
[45,46]. Postižení plic histocytózou 
často komplikuje nasedající oportunní 
infekce. Odlišit ji může být problém, 
neboť teplota a váhový úbytek mohou 
být jak prvními projevy plicní histiocy‑
tózy, tak mohou mít i  jiné (infekční) 
příčiny [48– 58].

V diferenciální diagnostice pomůže 
buď bronchoalveolární laváž, nebo to‑
rakoskopie s excizí materiálu na histo‑
logické vyšetření.

Bronchoalveolární laváž je přínosná 
jedině v tom případě, pokud se prove‑
dou odpovídající imunohistochemické 
vyšetřovací metody, samotná bron‑
choskopie s biopsií bronchiální sliznice 
je pro průkaz LCH zcela nepřínosná. 
Langerhansovy buňky lze identifikovat 
flowcytometricky anebo v  sedimentu 
z  laváže imunohistochemicky průka‑
zem makrofágů s  pozitivitou znaku 
CD1a proteinu S 100  [59,60]. Tato 
metoda hodnocení je však dostupná 
jen na ojedinělých pracovištích v ČR. 
Udává se, že v  případě plicní formy 
histiocytózy bývá v  laváži více než 5 % 
CD1a+ buněk, zatímco u zdravých pa‑
cientů je počet CD1a+ menší než 1 %. 
Dále bývá zvýšen počet buněk v aspiro‑
vané tekutině nad 106/ ml, s prevalencí 
alveolárních makrofágů. Makrofá‑
gová alveolitis je totiž přítomna u ku‑
řáků s LCH a chybí u vzácných případů 
plicní LCH nekuřáků [60].

Dle nálezů z konce 90. let minulého 
století se plicní Langerhansova his‑
tiocytóza dospělých liší od ostatních 
forem tím, že proliferující histiocyty 
jsou polyklonální, zatímco u  ostat‑
ních forem jsou histiocyty spíše mo‑
noklonální. Plicní forma Langer‑
hansovy histiocytózy se považuje za 
reaktivní proces na kouření či jiné sti‑

stižení vlasaté části hlavy. Vezikulózní 
projevy mohou napodobovat varicelu 
i ekzematizovaný scabies. U nejbenig‑
nější formy choroby, Hashimoto- Pritz‑
kerovy nemoci, se již krátce po narození 
objevují mnohočetné nebo solitární 
červenohnědé uzlíky. Kožní projevy se 
mohou sdružovat s  kostním či visce‑
rálním postižením, v případě závažněj‑
šího průběhu splývají, exulcerují a stav 
se může komplikovat bakteriální či my‑
kotickou superinfekcí [35,36].

Kožní projevy se mohou sdružovat 
s  kostním či viscerálním postižením, 
může však jít také o izolovanou morfu, 
která často spontánně regreduje 
[37– 40]. Mimo kůže vznikají někdy 
změny i na nehtech [41,42].

V našem souboru jsme se kožními 
projevy setkali celkem u  5  (18 %). 
U  2  byly kožní projevy ve formě svě‑
dící ploché infiltrace perianální kůže, 
makroskopicky se podobající ekzému. 
Jeden pacient měl v perianální krajině 
verukózní výrůstky, které taktéž byly 
formou LCH. Jeden pacient měl izo‑
lovanou infiltraci kůže na rukou a jed‑
noho nemocného jsme histologicky 
prokázali infiltraci kůže ve vlasaté části 
hlavy a v intertriginózních oblastech.

Plicní projevy 
Respirační cesty jsou postiženy častěji 
u dospělých než u dětí, 60– 100 % pa‑
cientů s plicní formou jsou kuřáci. In‑
cidence plicního postižení mezi všemi 
pacienty s LCH se udává kolem 20 %. 
Pacienti přicházejí s  anamnestickým 
údajem dušnosti, ale i bolesti na hrud‑
níku, neproduktivním kašlem, někdy 
udávají teploty a úbytek hmotnosti.

Infiltrace vyvolává restrikční změny, 
které předcházejí RTG změnám. Ra‑
diograf ický nález je tvořen cystami 
a  intersticiálními nodulárními opa‑
citami, obvykle blíže k  hilům. Opti‑
málním prostředkem pro diagnos‑
tiku plicní formy histiocytózy je HRCT, 
s  jehož pomocí je možno rozpoznat 
tenkostěnné cysty, mikronoduly, opa‑
city a zesílení intersticiálních prostorů. 
Cysty jsou více koncentrované v  hor‑
ních lalocích a středních plicních po‑
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méně vzhledem k obtížnosti interpre‑
tací změn na CT při neurodegenera‑
tivních změnách v  důsledku LCH se 
domníváme, že pravděpodobně šlo 
o  nerozpoznanou mozkovou ataku 
LCH, podobně jako to popisuje Ima‑
shuku [85]. V  roce 2009  však došlo 
k další progresi mozkového poškození, 
které již bylo jasně potvrzeno nále‑
zem atrofie cerebella na MR zobrazení 
a  hypometabolizmem v  oblasti cere‑
bella na PET‑CT vyšetření mozku.

V případě muže narozeného roku 
1976 je evidentní, jak původně dětská 
forma LCH přešla v dospělosti do zá‑
važného chronického onemocnění. 
Zpočátku jsme se domnívali, že reci‑
divy budou omezené pouze na skelet. 
Výjimečné bylo, že mnohočetné kostní 
recidivy byly prokázány vždy pouze 
v  oblasti kalvy. Po poslední recidivě 
v oblasti oka (rok 2001) následovalo 
za několik měsíců těžké zhoršení stavu 
s  diplopií, skandovanou řečí a  pří‑
znaky z postižení cerebella a progresiv‑
ním zhoršováním funkce CNS tak, že 
nemocný nebyl schopen samostatné 
chůze, neovládal svěrače a  komuni‑
kace byla velmi omezená. Tento ne‑
mocný zemřel v dubnu roku 2008. MR 
obraz i další průběh odpovídal neuro‑
degenerativnímu poškození CNS, pro 
nějž v době stanovení diagnózy neexi
stovala žádná účinná léčba [85].

Lymfadenopatie
Histiocytóza obvykle nepůsobí výraz‑
nou lymfadenopatii, pokud ano, jde 
spíše o  ložiskové než generalizované 
postižení [86].

V našem případně jsme se setkali s jed‑
ním případem izolované lymfadeno‑
patie, která byla, jak se zdá, definitivně 
vyřešena chirurgickým odstraněním uz‑
liny. V druhém případě šlo o průběh ne‑
moci připomínající maligní lymfom pro‑
vázený B symptomy (subfebrilie, velký 
úbytek hmotnosti) s  generalizovanou 
lymfadenopatií. Postižení bylo histolo‑
gicky ověřené jak z  uzliny extirpované 
z krku, tak z uzliny extirpované z třísla. 
Tato forma nemoci provázená B sym‑
ptomy měla velmi agresivní průběh.

hých výsledků biopsií a  autoptických 
studií a případně analýz cerebrospinál‑
ního moku [77,78]. Dle posledních in‑
formací je možné diferencovat 3 typy 
postižení:
•	ohraničené granulomy v oblasti moz‑

kové pojivové tkáně, zřetelné na MR 
zobrazení, odpovídající tumorózním 
ložiskům v meningách nebo v  cho‑
rioideálním plexu; jejich histologie 
odpovídá Langerhansovým granulo‑
mům v pojivové tkáni,

•	granulomy v  oblasti pojivové moz‑
kové tkáně s částečnou infiltrací šedé 
hmoty mozkové jak patologickými 
(CD1a+), tak i reaktivními histiocyty; 
tyto infiltráty byly provázené výraz‑
nou T buněčnou infiltrací a  neuro‑
degenerací, ztrátou neuronů, axonů 
a gliózou,

•	neurodegenerativní ložiska postrá‑
dající CD1a+ buňky, nejčastěji po‑
stihující cerebellum, nucleus den‑
tatus, cerebellární bílou hmotu 
a mozkový kmen, s výraznou zánětli‑
vou infiltrací, obsahující CD8 lymfo‑
cyty; tento proces vede k degeneraci 
a glióze nervové tkáně. Neurodegene‑
rativní proces se objevuje na základě 
T buněčného zánětlivého procesu. Je 
provázen destrukcí neuronů a axonů 
se sekundární demyelinizací, připo‑
mínající paraneoplastickou encefali‑
tidu. Tento typ postižení se objevuje 
až za dlouhou dobu od stanovení 
diagnózy, je progredující a nevratný. 
Projevuje se hyporeflexií, ataxií, závra‑
těmi, dysartrií, nystagmem, tremo‑
rem, diploopií, psychomotorickou 
retardací a neuropsychologickými de‑
fekty [78– 84].

V našem souboru 5  nemocných, 
u nichž LCH vzniká v dětském věku, se 
pozdní neurodegenerativní poškození 
vyskytlo u 2 (40 %) osob.

V jednom případě (pacient naro‑
zen roku 1975) byla v anamnéze ataka 
neurologických potíží typu ataxie nety‑
pických pro mladého muže. Tyto po‑
tíže výrazně ustoupily, byť ne zcela ad 
integrum. Kontrolní CT mozku bylo 
dle lékařských zpráv negativní, nic‑

nově vzniklý diabetes insipidus prvním 
projevem této nemoci [67,68].

V dospělosti vzniklý diabetes insi‑
pidus, čili postižení stopky hypofýzy 
byl prvním příznakem nemoci u 2 pa‑
cientů (tedy u 12 % z 17 pacientů s LCH 
diagnostikovanou v dospělém věku).

Oba pacienti měli rozšíření stopky 
hypofýzy.

Biopsie z infiltrátu v hypofýze by byla 
spojena s  komplikacemi. Diagnóza 
LCH byla u  1. pacienta ověřena his‑
tologickým vyšetřením kožních morf 
v  oblasti anální krajiny a  u  2. bron‑
choalveolární laváží, která prokázala 
přítomnost plicní formy nemoci.

Zajímavé je, že ani jeden z  mužů 
s diabetes insipidus na podkladě v do‑
spělosti vzniklé nemoci neměl kostní 
postižení. Velmi příznivé je, že po léčbě 
cladribinen se šíře stopky hypofýzy 
upravila na normu, což signalizuje, že 
infiltrace v CNS příznivě reagovala na 
léčbu cladribinem, i když diabetes insi‑
pidus stále trvá. V literatuře je popsán 
případ, kdy diabetes insipidus vymi‑
zel po léčbě cladribinem [74]. V našem 
případě se tak nestalo a můžeme spe‑
kulovat, že je to způsobeno zahájením 
léčby až po 2 letech trvání diabetes in‑
sipidus, kdy poškození hypotalamic‑
kých struktur se stalo nevratným.

Mozek 
Velmi vzácnou manifestací LCH v do‑
spělosti je postižení CNS. Podezření 
na tuto formu je nutno mít u všech ne‑
mocných s LCH, u nichž se objeví jaké‑
koliv neurologické příznaky. Infiltráty 
lze znázornit pomocí MR a CT s apli‑
kací kontrastní látky. Expanzivní ložiska 
jsou prokazatelná těmito metodami 
u 50 % pacientů s poruchou funkce hy‑
pofýzy. Disperzní infiltraci prokáže je‑
dině autopsie. Není jasné, proč Lan‑
gerhansovy buňky mají takovou afinitu 
k hypotalamu a jeho stopce. 

Poškození CNS však může být jak pře‑
chodné [75], tak velmi vzácně i trvalé 
[76]. Vhledem k nemožnosti zkoumat 
průběh těchto komplikací opakova‑
nými biopsiemi musí poznání vychá‑
zet ze zobrazovacích metod, nemno‑
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infiltrovány často, a tvoří tak součást 
kožního postižení [102– 105].

Sledování nemocných 
Zatím nemáme v praxi dostupný žádný 
laboratorní parametr, takže nezbývá 
nic jiného než používat odpovídající 
zobrazovací metody a  klinická vyšet‑
ření. Zatím se popsané použití sérové 
hladiny proteinu S‑ 100 nedostalo do 
rutinní praxe [106].

Závěry pro praxi
Histiocytóza z Langerhansových buněk 
je výjimečná nemoc svou nízkou inci‑
dencí, ale také výjimečná mnoha podo‑
bami, které tato nemoc může nabývat. 
V textu jsou uvedeny ty formy, s nimiž 
jsme se na našem pracovišti setkali za 
20 let. V diskuzi jsme podali přehled ma‑
nifestací u dospělých, jak je uvádí litera‑
tura, a srovnali je s naším pozorováním.
•	Každá bolest páteře či kostí, které 

trvá déle než 1  měsíc, by měla být 
vyšetřena základními zobrazovacími 
metodami (RTG skeletu, scintigra‑
fie skeletu pomocí Tc‑ pyrofosfátu). 
Nejasný nález pak upřesněn pomocí 
MR, CT, případně PET‑CT. Pokud se 
prokáže osteolýza, musí následovat 
odběr vzorku na histologické vyšet‑
ření patologické tkáně. Další léčba 
se pak odvíjí od výsledku histologie. 
Osteolytické ložisko může být mimo 
jiné projevem krevní nemoci (LCH 
nebo mnohočetného myelomu nebo 
lymfomu nebo angiomatózy).

•	U každého diabetes insipidus vznik‑
lého v dospělosti je vhodné pomýš‑
let na LCH. Optimální je provést 
PET‑CT vyšetření, které může odha‑
lit extrakraniální projevy nemoci se 
snazším přístupem pro histologic‑
kou verifikaci.

•	U  pacienta s  chronickým zánětem 
zevního zvukovodu je vhodné jej his‑
tologicky vyšetřit, průkaz LCH pak 
upřesní formu léčby.

•	U  mladého pacienta s  ložiskovým 
onemocněním dásní a  s  vypadává‑
ním zubů, či dokonce s  destrukcí 
čelisti je vhodné odebrat histologii 
a nechat vyšetřit znaky LCH.

dou a obstrukční biliární žloutenkou, 
kterou je nutno na základě biopsie od‑
lišit od primární sklerotizující cholangi‑
tidy a adekvátně léčit [93– 99].

V našem případně jsme na postižení 
jater bez histologického průkazu usu‑
zovali u muže narozeného roku 1976, 
u něhož v roce 2001 prudce vzestoupily 
hodnoty aktivity jaterních enzymů, 
aniž by se našlo jiné vysvětlení než infil‑
trace jater LCH.

Proto tento pacient byl léčen 2‑chlor‑
deoxyadenosinem, po němž se hod‑
noty jaterních enzymů upravily.

Dutina ústní a trávicí trakt
Počínající infiltrace se v této oblasti pro‑
jevuje zduřením dásní a sliznice patra. 
Může dojít k postižení kostí a uvolňo‑
vání zubů či hypertrofii dásní [100]. Pro‑
grese infiltrátů pak vytváří ulcerace v ús‑
tech [101,102]. U dětí je diagnosticky 
významná předčasná druhá dentice.

V našem souboru je jeden nemocný 
(narozen roku 1974), u  něhož byla 
diagnostikována inf iltrace lingvální 
části dásně a kompletně excidována. 
U dalších dvou pacientů jsme na tuto 
nemoc měli podezření, protože u nich 
došlo k  náhlému uvolňování zubů. 
U  jednoho pacienta proces pracovně 
nazvaný parodontóza zastavil a nešlo 
ke ztrátě zubů, u  druhého nemoc‑
ného došlo ke ztrátě asi poloviny zubů. 
Vzhledem k časové koincidenci se vzni‑
kem jiných projevů LCH a  problémy 
s uvolňováním zubů se obou pacientů 
nabízí příčinná souvislost, byť nebyla 
stomatology potvrzena. Žádný vzorek 
z dutiny ústní však nebyl k histologic‑
kému vyšetření odeslán. Pokud stoma‑
tolog nevěděl o formě LCH, postihující 
dásně a  čelist, vedoucí k  uvolňování 
zubů, nemohl ji ani diagnostikovat. 
Potvrdit či nepotvrdit by ji mohla je‑
dině histologie z  postižených dásní 
a panoramatický snímek čelisti.

Sliznice střevního traktu je postižena 
jen zřídka. Prvními příznaky je celkové 
neprospívání, hubnutí. Klasické pro‑
jevy malabsorpce se objevují až při roz‑
sáhlejším postižení trávicího traktu. 
Anální kanál a perianální oblast jsou 

Uši
Poruchy sluchu mohou nastat jak po‑
stižením zevního sluchového kanálu, 
tak poruchou středního či vnitřního 
ucha propagací choroby z  processus 
mastoideus. Inf iltrace je nebolestivá 
a postupně vede k hluchotě. Časté jsou 
sekundární infekce, které jsou příčinou 
záměny za chronickou otitidu [87,88]. 
Problém bývá s diagnózou, protože bez 
odebrání histologie a bez cíleného vy‑
šetření odebraného histologického 
vzorku není možno přesné pojmeno‑
vání této nemoci.

V našem souboru jsme se setkali 
s  jedním pacientem, u  něhož nebylo 
postižení zevního zvukovodu včas roz‑
poznáno, ač pilně navštěvoval ORL 
lékaře. K  rozpoznání LCH došlo, až 
proces postihl celý procesus mas‑
toideus a vyžádal si operaci. V našem 
souboru ještě jeden pacient je dlouho‑
době sledován na ORL s diagnózu oti‑
tis externa, ale zatím u něj nebyla LCH 
v zevním zvukovodu histologicky pro‑
kázána (nebyla dělána histologie).

Oči
Intraokulární postižení je vzácné, za‑
tímco infiltrace orbitálního prostoru 
je relativně častá. Dětští lékaři se s ní 
setkávají u  20– 30 % nemocných Lan‑
gerhansovou histiocytózou. Projevuje 
se ptózou víčka, edémem papily a po‑
ruchou funkce VII. nervu. V některých 
případech může být poškozen optický 
nerv, což si někdy kromě systémové 
léčby vynutí i akutní léčbu nitroložisko‑
vou aplikací kortikosteroidů a radiote‑
rapii [89– 92]. U dospělých jsme se s tě‑
mito projevy nesetkali.

Játra a slezina
Játra i  slezina mohou být touto cho‑
robou postižena, což se projeví jejich 
zvětšením. Velmi silná infiltrace jater 
pak může vyvolat příznaky jaterního se‑
lhání (pokles albuminu, snížení aktivity 
koagulačních faktorů, žloutenku bez 
výrazného zvýšení jaterních enzymů). 
V  chronických formách může vznik‑
nout periportální fibrotizace s příznaky 
shodnými se sklerotizující cholangiti‑
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•	U  mladého pacienta s  dušností je 
vhodné provést HRCT. Nález no‑
dularit a cyst na HRCT by měl vést 
k  ověření diagnózy LCH biopsií 
a bronchoalveolární laváží, a ne jej 
pouze sledovat jako emfyzém.

•	Pokud vznikne spontánní pneumoto‑
rax u mladého člověka, je vhodné vy‑
šetřit plíce metodou HRCT, a pokud 
obraz připouští možnost LCH, pro‑
vést histologické vyšetření.

•	Každá nejasná kožní morfa, zvláště 
v  anogenitální, ale i  intertriginózní 
oblasti by měla být histologicky 
komplexně vyšetřena, včetně prů‑
kazu LCH.
Histiocytóza z  Langerhansových 

buněk je vzácná nemoc, kterou lze 
diagnostikovat pouze tehdy, pokud 
lékař indikuje histologické vyšetření 
tkáně a doporučí patologovi, aby pro‑
vedl mimo jiné ta vyšetření, která pro‑
kazují LCH.

Tato publikace byla připravena v  rámci 
projeku MUNI/ A/ 1012/ 2009  s  názvem 
„Optimalizace diagnostiky a  terapie ma‑
ligních chorob a komplikací, které tyto ma‑
ligní nemoci provázejí, s  využitím nových 
molekulárně biologických metod“ a  také 
je součástí aktivit v rámci grantů IGA MZ: 
NR9225, NS10387 a NS10406.
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