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Souhrn

Autofi retrospektivné analyzovali vyskyt histiocytézy z Langerhansovych bunék (LCH) v souboru pacienta
Détské stomatologické kliniky v Praze — Motole z let 1988-2003. Zjistili celkem 11 piipadt LCH (6 chlapca a 5
divek) s primérnym vékem 5,4 roku. V Sesti pripadech se jednalo o monoostitickou formu, v péti piipadech o poly-
ostitickou formu. Kladou daraz na komplexnost vySetiovaného screeningu, nepopiratelnou dulezitost histologic-
kého vySetieni, a uvadéji moznosti lécby LCH. Pti diagndze, 1é¢bé i dispenzarni péci preferuji autoii potiebu mezi-
oborové spoluprace.
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Summary: The authors retrospectively analyze the occurrence of histiocytosis from Langerhans cells (LCH) in
a group of patients from the Children Stomatological Clinic in Prague — Motol from the years 1998-2003. There
were 11 cases of LCH (6 boys and 5 girls) of the average age 5.4 years on the whole. In six cases the children suf-
fered from monostotic form and in five cases there was the polyostitic form was determined. Attention was paid
to the complexity of examined screening, unquestionable importance of histological examination. The possibility
of LCH therapy is described. The authors prefer interdisciplinary collaboration in the diagnosis, therapy and dis-

pensary care.
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UVOD

,Histiocytéza z Langerhansovych bunék®
(LCH, Langerhans Cell Histiocytosis), dtive
oznacCovana jako ,histiocytosis X“, je nadorové
onemocnéni se znacéné variabilnim klinickym
obrazem danym postizenim raznych organu
a s tim souvisejicim pribéhem a prognézou.
Jedna se o infiltraci a akumulaci bunék monocy-
to-makrofagového systému v postizenych tka-
nich. Onemocnét mohou jak déti tak dospéli, roz-
dilna byva lokalizace a rozsah onemocnéni.

Nejcastéjsim obrazem LCH je monosystémové
postizeni skeletu, které mtze byt jedno nebo vice
loziskové — tzv. eozinofilni granulom. Lokalizo-
van je predevsim na kalvé, ¢elistech a v dlouhych
kostech koncetin. Rozsahlejsi postizeni skeletu
s diabetem insipidus (p¥i postiZzeni hypofyzy)
a exoftalmem na podkladé retroorbitalnich gra-
nulomt@ (tzv. chronicka histiocytéza) se diive
oznacovalo jako Handova-Schiillerova-Christia-
nova choroba. S akutni nebo subakutni disemino-
vanou formou (dfive nazyvanou Lettererovo-

Siweho onemocnéni) se pak setkdvame piede-
v§im u déti mladsich dvou let, u kterych dominu-
ji projevy ubytku na vaze, neprospivani a fada
nejraznéjsich symptoma jako horec¢ky, bolesti,
anémie, hepatosplenomegalie, nékdy pancytope-
nie, generalizovana lymfadenopatie, chronicka
otitida. Kozni manifestaci LCH, ¢asto lokalizova-
nou ve kstici, lze zaménit za seboroickou derma-
titidu. LCH v8ak muze postihovat jakykoli organ
(plice, jatra, slezina).

Vsechny formy onemocnéni maji spoleény
histologicky obraz s ptritomnosti bunék s Birbec-
kovymi granulemi tvaru ty€inek, polni lahve
nebo tenisové rakety v elektronickém mikrosko-
pu a imunohistochemickym vySetfenim potvrze-
nou pozitivitu S100 proteinu a CD1la antigenu,
které v normalnich histiocytech nejsou zachyti-
telné (obr. 1). A pravé identifikace téchto bunék
s Birbeckovymi granuly zpusobila zménu nazvu
z Histiocytozy X na LCH. K jednozna¢nému urce-
ni diagndzy je proto nutna histologicka verifikace
z loziska klinicky nebo zobrazovacimi metodami
vysoce suspektniho onemocnéni.
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Obr. 1. Birbeckovy granule v elektronovém mik-
roskopu.

Fig. 1. Birbeck granules in the electron micros-
cope.

Lécba LCH je zavisla na formé onemocnéni, ¢et-
nosti, velikosti a lokalizaci lozisek. U solitarnich
lozisek se doporucuje chirurgicky vykon — exkoch-
leace, poptipadé se vykon doplfiuje mistni aplikaci
kortikoidu /Solu-Medrol/. V ptipadé, Ze nelze chi-
rurgicky odstranit patologicky proces cely, je
nutné chirurgicky vykon doplnit nasledné onkolo-
gickym pielé¢enim. Ponechat solitarni lozisko
spontanni regresi se doporucuje pouze v piipadé
chirurgicky velmi obtizné p#istupnych lokalizaci
/mapt. na bazi lebni, kde neurochirurgové doporu-
¢uji stanovisko ,wait and wacht“/ [1,2,3,6].

U viceloziskového postizeni LCH nebo systé-
mového postiZeni vice organu je vzdy indikovana
chemoterapie: podle protokolu dle formy LCH.
V onkologické terapii se rozlisuji pacienti na dvé
skupiny: ,Low risk® /pacienti starsi 2 let a bez
postiZeni jater, plic a sleziny/ a ,High risk“ /paci-
enti mladsi 2 let nebo pacienti starsi 2 let s posti-
Zzenim hematopoetického systému jater, plic, sle-
ziny/. Na vyuziti radioterapie v 1é¢bé LCH jsou
nejednotné nazory, ale vSichni se shoduji v tom,
ze v détském véku neni rozhodné indikovana
vzhledem k nezadoucim nasledkiam /porucha
rustu a vyvoje tkani/ /1,8/.

MATERIAL A METODIKA

Retrospektivné jsme sledovali vyskyt histiocy-
tézy z Langerhansovych bunék v materialech
Détské stomatologické kliniky 2. 1ékaiské fakul-
ty Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice
Motol v Praze za roky 1988 - 2003.

V diagnostickém algoritmu jsme po klinickém
vySetieni indikovali nativni RTG /OP, AP+boéni
Ibi/, sonografii, CT, event. MRI a biopsii. Od scin-

tigrafie se vzhledem k technickému rozvoji ostat-
nich zobrazovacich metod jiz upousti.

VYSLEDKY

Za sledované 16leté obdobi jsme zachytili 11
ptripadu LCH (6 chlapct a 5 divek) s pramérnym
vékem 5,4 roku, z toho s monoostitickou formou 6
pripadu a s polyostitickou formou 5 piipadu. Ve 4
pripadech zaéaly prvni ptiznaky zjisténi diabetes
insipidus. Ve vSech ptripadech byla diagnéza
potvrzena histologickym vySetienim.

Tab. 1. Lokalizace a pocet lozisek LCH
Tab. 1. Localization and number of LCH foci

Lokalizace Pocet Mono- Poly-
celkem ostiticka ostiticka
Kalva 4 4
Baze lebni 6 2 4
Maxilla 6 2 4
Mandibula 6 2 4
Femur 1 1
Panev 1 1
Kuze 1 1

Chirurgicka lécba spocivala v exkochleaci
loziska LCH, v jednom ptipadé jsme nésledné
aplikovali 40 mg Solu-Medrolu lokalné. Dalsi
1é¢bé na onkologické klinice se podrobilo celkem
6 pacientl, z toho 5krat chemoterapii a lkrat
chemoterapii s radioterapii. Recidivu jsme
v naSem souboru pozorovali ve 4 piipadech,
z toho 3krat u polyostitické formy. Umrti na LCH
jsme neméli zadné.

KAZUISTIKA

U 10letého pacienta s nahle vzniklym zdute-
nim vlevo byla v misté bydlisté opakované prove-
dena itraoralni incize s negativnim vysledkem.
Pro zhorsujici se stav byl pacient odeslan na nase
pracoviste.

Klinickym vySetienim zjistujeme vyrazné zdu-
feni v oblasti téla a ihlu mandibuly vlevo, tuhé
konzistence, bez znamek fluktuace, palpaéné
bolestivé. Kuze byla zarudla a na pohmat tepla
(obr. 2). Submandibularni a kréni uzliny zvétse-
né, nebolestivé. Ztizené otvirani ust na 2 cm. Int-
raoralné nachazime viklavost zubu 36,37 I. az II.
stupné, zub 37 byl predéasné ,proiezan“ do tstni
dutiny. Vestibularné v misté 36 zjistujeme neho-
jici se ranu po intraoralni incizi, sliznice i gingiva
vyrazné prosakla, zarudla az lividni.

Rentgenologické vysetieni ukazalo na ortopan-
tomogramu osteolytické projasnéni téla mandi-
buly od zubu 36 zasahujici distalné az do vysky
poloviny vétve mandibuly (obr. 3).
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Obr. 2. 10lety pacient s nahle vzniklym zdu¥enim
v oblasti téla a ihlu mandibuly vlevo.

Fig. Ten years old patient with an immediately
developed swelling in the area of mandible body
and angle on the left.

Obr. 3. RTG-OP osteolytické projasnéni mandi-
buly vlevo.

Fig. 3. X-ray — OP: osteolytic clearing of mandib-
le on the left.
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Obr. 4. RTG-OP - stav po resekci mandibuly vle-
vo a jeji rekonstrukei kostnim stépem z lopaty
kycelni kosti.

Fig. 4. X-ray — OP: condition after the resection of
mandible on the left and its reconstruction by
bone graft from the ala of iliac bone.

Obr. 5. RTG-AP 1bi podle Clementsch - stav po
resekci mandibuly vlevo a jeji rekonstrukci kost-
nim stépem z lopaty kycelni kosti.

Fig. 5. X-ray — AP: of cranium - condition after
the resection of mandible on the left and its
reconstruction by bone graft from the ala of iliac
bone.

Obr. 6. RTG-OP - 3 roky po operaci, kostni stép
vhojen.

Fig. 6. X-ray - OP: three years after the surgery,
the bone implant healed up.

V celkové anestezii jsme provedli probatorni
excizi a histiologicky byla potvrzena diagnéza
eozinofilniho granulomu. Béhem kompletniho
preSetieni (rtg, scintigrafie, sonografie), kdy
nebyla zjisténa zadna dalsi loziska LCH, doslo
u pacienta k zavazné komplikaci — patologické
zlomeniné dolni celisti. Proto jsme provedli
resekci mandibuly a jeji rekonstrukeci kostnim
Stépem z hiebene lopaty kosti kyéelni (obr. 4, obr.
5). Meziéelistni fixaci rozvoliiujeme 34. den,
osteosyntézu odstranujeme po 10 mésicich.

Pacient byl nadale dispenzarizovan, kostni
$tép se vhojil bez recidivy (obr. 6).
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DISKUSE

LCH neni ¢asté onemocnéni, v literatufe se
udava jeho vyskyt v obdobi détského véku péti
pripadd na 100 000 déti [1]. V nasem klinickém
souboru z let 1988—-2003 jsme z celkového poétu
hospitalizovanych 9862 pacientu zachytili 11 p¥i-
padu LCH.

Klinicky obraz muze byt velmi ruznorody: od
nahodnych nalezt (rtg), pres plosna, palpac¢né
mirné citliva zduieni a ob¢asné bolesti hlavy, az
po vyrazné projevy: bolesti zubt, jejich viklavost
a nasledné predcasné ztraty (¢asto mylné povazo-
vané za periodontitidu a kolemdéelistni zanét),
krvaceni, kozni priznaky (tzv. seborhoicka der-
matitida), hepatosplenomegalie apod. Neurolo-
gické priznaky, diabetes insipidus ¢i vytok z ucha
svéd¢i pro postizeni baze lebni. V literatuie se
uvadi 5 % piipadta s diabetem insipidus [2, 3, 4,
5, 7]. V nasem souboru jsme zachytili ¢ty¥i paci-
enty tj. 36,4 %. Toto vysoké cislo si vysvétlujeme
tim, Ze jsme oborem zabyvajicim se pravé choro-
bami hlavy. Pokud bychom vzali v ivahu vSech-
ny pacienty s LCH sledované na onkologické kli-
nice FNM, tak se pocet pacientt s LCH s DI
vyrazné snizi na 10 %.

Kazdy pacient s LCH by mél projit kompletnim
vySetfenim (sonografie, RTG, CT, MRI, biopsie).
vojem ostatnich zobrazovacich metod zatlacen do
pozadi a scintigrafie jiZ neni povazovana za stan-
dardni metodu screeningu. Definitivni diagnézu
urci az teprve histologické vySetireni, nebot
v8echny formy onemocnéni LCH maji spoleény
histologicky obraz s ptitomnosti bunék s Birbec-
kovymi granulemi v elektronovém mikroskopu
a imunohistochemickym vySetfenim potvrzenou
pozitivitu S100 proteinu a CD1a antigenu, které
v normalnich histiocytech zachytitelné nejsou.

Lécba je dana rozsahem postiZeni a klinickymi
projevy; nam se osvéddil systém multidisciplinar-
ni spolupréce, kdy hlavnim koordinatorem vyset-
tovaciho, terapeutického i dispenzéarniho procesu
je détsky onkolog. U monoostitickych forem pre-
ferujeme chirurgicky ptistup — exkochleaci.

Recidiva se v literatutre udava 1,6-25 % a je
zavisla na rozsahu, poctu a lokalizaci 1ézi [1, 5, 7,
8]. V nasem souboru jsme zachytili ¢tyii pripady
recidivy, tj. 36,4 %. Toto ¢islo je vysoké proto, Ze
se 3krat jednalo o pacienty s polyostitickou for-
mou.

ZAVER

LCH je relativné vzacné onemocnéni s celkové
dobrou prognézou.

Vzhledem k tomu, Ze postihuje i kosti éelisti,
stomatolog musi na LCH myslet pii nalezech
osteolytickych lozisek na mandibule, maxille
a dalgich ¢astech skeletu obli¢eje a lbi. Na nado-
rovy proces je nutno myslet i v ptipadé viklavos-
ti ¢i predCasné ztraty zubt, které nelze vysvétlit
adrazem ¢i zanétlivou etiologii. Pristup je dnes
obvykle multidisciplinarni a vyzaduje komplex-
nost vySetfeni, 1écbu podle rozsahu postizeni
a klinickych projevi a neposledné dlouhodobou
dispenzarni péci.

Studie vznikla za podpory vyzkumného zaméru
¢. 111300005 ,,Optimalizace komplexni péce o déti
nddorovym onemocnénim®.
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