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Souhrn: Histiocytdza z Langerhansovych bunék je vzacné se vyskytujici onemocnénf, jehoz incidence se udavé 1-3 p¥ipady na milion oby-
vatel. Vzhledem ke vzacnosti tohoto onemocnéni nejsou u néj presné stanoveny diagnosticko-lé¢ebné postupy. V [é¢bé solitarnich loZisek
se vyuziva chirurgicka léc¢ba nebo radioterapie, u viceloZiskového nebo systémového postizeni mize byt indikovéna lokalni radioterapie
v kombinaci se systémovou lécbou. Pouze nejvétsi radioterapeutickd pracovisté maji zkusenosti s radioterapif histiocytézy z Langerhan-
sovych bunék. Jde o onemocnéni velmi radiosenzitivni, takze k eliminaci lokalniho nddorového infiltratu staci pouze nizké davky zareni.
Snagenlivost radioterapie je dobrd, akutni postradia¢ni reakce po radioterapii byvaji malé a pf¥ijatelné. Moderni technika ozareni umozn{
indikovat radioterapii u nadoru v kterékoliv lokalizaci. Nej¢astéji byva radioterapie indikovana u solitdrnich nebo vicecetnych osteolytic-
kych kostnich loZisek, ale i u infiltratd v mékkych tkdnich a v oblasti vnitinich orgdn(. Dle uloZenf loZiska volime individualné zdroj zaFent,
energii a techniku ozafenf tak, abychom aplikovali maximalni ddvku do nadoru, pfi minimalnim postizeni zdravych tkani. Cilem prace je
seznamit lékare s indikaci a s moznostmi radioterapie u tohoto vzacného onemocnéni a soucasné nabidnout Iékafdim jinych odbornostf
daldi moznost lé¢by v komplexnim pFistupu k terapii histiocytézy z Langerhansovych bunék.

Kli¢ova slova: radioterapie - histiocytéza z Langerhansovych bunék - radiosenzitivita

Radiotherapy of Langerhans’ cell histiocytosis

Summary: Langerhans’ cell histiocytosis is a rare disease, the overall incidence is only 1-3 cases per 1,000,000. The diagnostic and treat-
ment guidelines are not exactly determined. Surgery and radiotherapy are the preferred treatment of localized form. Multifocal form or
systemic disease is usually treated by chemotherapy and radiotherapy. The experience in the radiotherapy of Langerhans’ cell histiocytosis
is limited to the largest radiation oncology centers due to the rarity of this disease. Radiosensitivity is high, therefore only low doses of
radiation are sufficient. The tolerance of radiotherapy is good, acute postirradiation reactions are small and acceptable. Modern ra-
diotherapy techniques enable us to use radiotherapy for any location. Radiotherapy is usually indicated for solitary or multiple osteolytic
bone lesions, but also for soft tissue and internal organ lesions. According to the localization of the lesion we choose the radiation source,
energy and technique to apply the maximum dose to the tumor, with minimal toxicity to healthy tissues. The goal of this paper is to review
indications and possibilities of radiotherapy of this rare disease and to show the comprehensive approach to the treatment of Langerhans’
cell histiocytosis.
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Uvod lymfatickych uzlin aj. [1,2]. U déti Radioterapie

Histiocytéza z Langerhansovych bunék
(LCH) je vzécné se vyskytujici onemoc-
néni retikuloendotelidlniho systému,
jehoZ incidence se udava 1-3 pfipady
na milion obyvatel. Vyskyt u déti je
podstatné castéjsi nez u dospélych.
Klinicky obraz je velmi rliznorody,
v dospélosti se projevuje prevazné jako
jednoloziskové nebo viceloZiskové os-
teolytické kostni postizeni. Nejcastéji
byvaji diagnostikovdna loziska v ob-
lasti kalvy, mandibuly, maxilly, tempo-
ralnf kosti, dlouhych kosti kon¢etin,
méné casto v oblasti patefe, v pdnev-
nich kostech a v zebrech [1,9,12]. N4-
dorové infiltraty se mohou vyskyt-
nout i v mékkych tkanich, na sliznici,
na kdZi a v oblasti vnitfnich orgdn( -
jater, sleziny, mozku, hypofyzy, plic,
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byva casto soucasné postizeni vice
organd.

Vzhledem ke vzdcnému vyskytu one-
mocnéni je pomérné malo klinickych
zkuenosti s diagnostikou a lé¢bou
této nemoci, pouze asi 20% pracovist
md zkuSenost s |é¢bou zarenim his-
tiocytézy z Langerhansovych bunék.
Radioterapie je aplikovdna v nejvétsich
radioterapeutickych centrech.

Pro vzadcnost onemocnéni nejsou
standardnf diagnosticko-terapeutické
postupy pfesné vymezeny [3]. V |écbé
solitdrnich lozZisek se vyuziva chirur-
gickd lé¢ba nebo radioterapie, u vicelo-
Ziskového nebo systémového postizeni
je casto aplikovdna systémova lécba
kortikoidy a chemoterapie, kterd byva
¢asto doplnéna lokalni radioterapii.

Dne3ni modernf radioterapie muze byt
aplikovana u histiocytézy v kterékoliv
lokalizaci, predeviim ovsem tam, kde
nenf loZisko snadno ptistupné pro chi-
rurgickou lé¢bu.

Indikaci pro radioterapii jsou soli-
tarni i viceCetnd osteolytickd kostni lo-
ziska, ale i infiltrdty v mékkych tkdnich
(nasliznici, na kizi) i v oblasti vnittnich
organtl (jatra, plice, mozek, hypofyza,
hypotalamus, oblast zevniho i vnit#-
niho ucha apod.) [5,7]. Z kostniho
postiZzeni byvad nej¢astéji indikovdna
radioterapie na oblast kalvy, orbity,
mandibuly, maxilly a dlouhych kosti.
PFi systémovém postizeni je indikovana
radioterapie v kombinaci s kortikoidy
nebo chemoterapif jako doplnék lo-
kalnf terapie na pretrvavajici nebo re-
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cidivujici infiltrdty. U infiltratu, ktery je
dobte zobrazitelny na CT nebo MR ob-
raze a leZi v blizkosti kritického organu
v oblasti mozku, |ze vyuZit i stereotak-
tické radioterapie nebo radiochirurgie
[10] (tab. 1 a 2).

Zdroje zareni
P¥i radioterapii histiocytdzy se nejéas-
téji vyuziva zdroji zaFen( pro zevni ra-
dioterapii linedrniho urychlovace nebo
RTG ozafovace (obr. 1 a 2). RTG z4-
feni indikujeme u infiltrdtd leZicich na
povrchu ¢i tésné pod povrchem (povr-
chova, kontaktni RTG terapie) - tedy
pti postizen{ kiize nebo sliznice v které-
koliv dobte dostupné lokalizaci (jazyk,
bukalni sliznice, vulva, andlni otvor).
Volbou vhodné energie RTG zafen{ do-
cilime velmi dobrého prozareni povr-
chového infiltrdtu a soucasné prud-
kého poklesu davky do hloubky, a tim
i Setfeni zdravych tkdni lezicich pod
nddorem.

Nej¢astéji pouzivanym zdrojem zd-
fenfi je linearni urychlovac, ktery je
zdrojem elektronového svazku nebo

Obr. 1. Linedrni urychlovac.
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hansovych bunék.

Tab. 1. Postaveni radioterapie (RT) v komplexni [é¢bé histiocytézy z Langer-

° RT samostatnd u izolovaného nadorového loziska

® RT po chemoterapii na rezidudlni nddorové lozisko

® RT v kombinaci se systémovou lé¢bou (chemoterapie, kortikoidy)
° RT pooperaéni po neradikalni operaci loZiska, napt. v oblasti CNS
° RT zajidtovaci (adjuvantnf) po radikalni operaci nenf indikovana

bunék.

apod.

infiltrace orbity

infiltrace mékkych tkanf a sliznic

infiltrace kize

infiltrace vnitfnich orgdnd a jiné

Tab. 2. Nejcastéjsi indikace radioterapie u histiocytézy z Langerhansovych

° postizen{ kosti v jakékoliv lokalizaci - kalva, patef, dlouhé kosti, panev, baze lebni

infiltrace CNS, zevniho i vnit¥niho ucha, kosti temporélnf

brzdného zarteni X. Elektronové za-
feni vyuZivdime opét pro infiltrdty po-
vrchové, pripadné Sitici se pod povrch
do hloubky asi 2-3 cm. | zde mtzeme
zvolit optimalni energii svazku zafeni,
a tim ovlivnit prudky pokles davky do
hloubky. Radioterapie brzdnym zare-

Obr. 2. RTG oz

arovac.

nim X je indikovana u nddor leZicich
v hloubce, tedy i u osteolytickych lézi
kostnich, u infiltratd v oblasti hlavy,
krku, hrudniku i organd dutiny b¥isn{
a panve.

Zpravidla ozafujeme technikou vice

poli, pfi které |ze aplikovat cilené davku
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Obr. 3. Klinicky cilovy objem CTV (cervené) a planovany
cilovy objem PTV (modfte).

do nadorového lozZiska a soucasné ma-
ximalné Setfit zdravé tkané a organy
v okolf.

Davka zareni

Histiocytéza z Langerhansovych bunék
je velmi radiosenzitivni onemocnént.
Stadi pouze nizkd ddvka k eliminaci
nadorového infiltratu. Dle literatury
je nejcastéji uvadéna jednotliva lozZis-
kova davka (LD) v rozmezi 1-3 Gy, cel-
kovd dévka 10-40 Gy. Doporucend
je jednotliva davka 2,0 Gy do celkové
loZiskové davky 20-24 Gy. Jde tedy
o 10-12 frakef radioterapie, které jsou
aplikovany kazdy den [6,8].

U déti byva aplikovdna davka nizsi,
jednotliva LD v rozmezi 0,5-3,0 Gy,
celkovd loziskovd davka u malych déti
je doporucovana 8-12 Gy. Jednotlivd
i celkovd davka zavisi na véku ditéte
a ulozeni nddorového infiltratu v bliz-
kosti kritickych orgdnl. U vétsich déti
aplikujeme celkovou davku 14-22 Gy.
Vétsina autort doporucuje vzhledem
ke sndsenlivosti a vzhledem k minima-
lizovani pozdnich postradiaénich zmén
u détf aplikovat jednotlivou lozZiskovou
davku 1,8 Gy nebo i niz3i [4,11]. P¥i ra-
dioterapii v oblasti hypotalamo-hypo-
fyzarni osy u mladsich déti mtze vlivem
radioterapie dojit k poruse sekrece jed-
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pyramidy.

Obr. 4. Izodbzni pléan, rozloZeni davky v nddoru v oblasti

Jednotliva davka

(Gy)

dospéli 2,0
déti (dle véku ) 1,8, event. < 1,8

Tab. 3. Nej¢astéji doporucované davky zareni v Gy (jednotka davky Gray).

Pocéet frakei Celkova davka
(Gy)
10-12 20-24
6-12 10-21

noho nebo vice hormont predniho la-
loku hypofyzy. Vliv radioterapie zavisi
na celkové dévce, velikosti pole, poctu
frakei predevsim na véku ditéte. Citli-
véj§i na zaren( jsou déti mladsf, a proto
u nich uzivdme jednotlivou davku nizsf
(1,8 Gy nebo niz3i) a i celkova davka je
nizsi (tab. 3).

Ozarovaci technika

U nddort lezicich na povrchu nebo 3i-
ficich se pod povrch (kdze, sliznice,
podkozi) zpravidla vyuzivame jednodu-
chou ozafovaci techniku - ozafenf jed-
nim p¥Hmym polem (obr. 5 a 6). U na-
dor® infiltrujicich dlouhé kosti byva
nejvhodnéjsi technika 2 protilehlych
poli, u nddord leZicich v hloubce vo-
lime slozitéjsi techniku vice polf, ¢imz
dosdhneme maximalni davky v na-
doru a soucasné i minimalni zatizen{
okolni zdravé tkané (obr. 3 a 4). Tim
je minimalizovdna postradia¢ni reakce
a z toho vyplyvajici dobrd snadsenlivost
radioterapie.

Uéinnost radioterapie

Lokalni kontrola choroby po radiote-
rapii se uvadi 91-96%. Kompletni re-
misi uvadi autofi v 78-90%, recidivu
v ozafovaném poli v 8-10%. Vedlejsi
akutnfi postradia¢ni reakce byvaji malé,
a to u 10-15% ozatovanych. Mdze jit
o lehky ¢i stfednf erytém na kdzi, su-
chost sliznic, prekrveni a edém sliz-
nice. Akutni postradia¢ni reakce se hoji
do 2-3 tydnl po skonceni ozarovaci
série.

Pozdni postradiaéni reakce jsou uvé-
dény ve 2-3% pacientl. Zavaznéjsi
pozdni postradia¢ni reakce se mohou
vyskytnout u opakovanych sérii ra-
dioterapie na tutéz lokalizaci (napt.
pFi recidivé onemocnéni v jedné loka-
lizaci) [9].

Soubor pacientti lé¢enych na
Klinice radia¢ni onkologie LF MU
aMOU Brno

V Masarykové onkologickém dstavu
bylo v poslednich 20 letech léceno
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Obr. 5. Infiltrace kalvy, zakreslenf klinického cilového
objemu.

radioterapii celkem 13 nemocnych,
z toho 9 muzl a 4 Zeny. Primérny vék
nasich pacientti byl 25,4 rok( (rozmezi
18-45 rokl). Néktet pacienti méli oza-
feno vice nadorovych infiltratd, pfi-
padné byli ozafovani v nékolika oza-
fovacich sériich. Celkem bylo ozdteno
35 lokalizaci. Jako zdroje zaFen( jsme
pouzili 13krat RTG povrchovou nebo
hloubkovou terapii, v d¥ivéjsich letech
i cesiovy ozafovaé '¥Cs. Zbyvajicich
22 lokalizaci bylo ozadfeno brzdnym
zafenim X linedrniho urychlovace. Na
nasem pracovisti byla aplikovdna pra-
mérnd ddvka zareni 22 Qy.

Snagenlivost radioterapie byla u na-
Seho souboru pacientl velmi dobr4,
akutni postradia¢ni reakce lehkého
stupné (G1) byla pozorovana u 3 pa-
cientdl, u 10 pacientt nebyla pozoro-
vana 7ddna objektivni akutni postra-
diaénf reakce.

Pozdni postradia¢ni reakci tézsiho
stupné jsme pozorovali u jedné pa-
cientky pti opakovanych sériich ra-
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v nadoru.

dioterapie na recidivujici onemocnén(
ve stejné lokalizaci.

Dle nasich zkugenosti pti doporucova-
nych davkach 20-24 Gy nejsou vyrazné
postradia¢ni reakce. Nebezpedi pozd-
nich chronickych postradia¢nich zmén
byva pti opakovanych sériich radiote-
rapie (reiradiaci) na tutéz lokalizaci re-
cidivujictho onemocnéni. Tyto pozdnf
postradiaéni reakce po opakovanych sé-
rifch radioterapie se mohou objevit i po
mnoha letech po skonceni radioterapie.

Zaveér

Histiocytéza z Langerhansovych bunék
je velmi vzadcné onemocnéni a diky
malé incidenci této choroby je i mélo
zku3enosti s radioterapif histiocytézy.
Radioterapie je provadéna pouze v nej-
vétsich radioterapeutickych centrech
a md vyznamné misto v lokalni [é¢bé
této choroby. Jde o onemocnéni velmi
radiosenzitivni, takze k eliminaci né-
dorového infiltratu staci pouze nizké
davky zareni. Snasenlivost radiotera-

Obr. 6. Infiltrace kalvy, izod6zni pldn, rozlozeni davky

pie je u pacientl s LCH velmi dobra,
akutni postradiaéni reakce p¥i apli-
kaci doporucenych davek (24 Gy) by-
vaji minimdlni. Radioterapie ma nena-
hraditelné misto v komplexni terapii
histiocytézy vzhledem ke své tcinnosti
a nizké toxicité pti aplikaci uvedenych
nizkych dévek zéren.

Podpoteno vyzkumnym zamérem FUNDIN
MZ0MOU2005.
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