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Úvod
Zduření v oblasti spánkové kosti u dětí není pří-

liš časté. Jeho příčinou bývá většinou akutní mas-
toiditida, chronický středoušní zánět s choleste-
atomem a různé typy lymfadenopatií, méně často 
kostní tumory (např. osteom, sarkom) či osteomye-
litida. Histiocytóza z Langerhansových buněk (Lan-
gerhans’ cell histiocytosis – LCH) je zřídkavé hema-
tologické onemocnění s incidencí 3–5,3/1 000 000. 
Může postihovat téměř všechny orgány a může být 
progresivní až fatální (formy kdysi označované jako 
Hand-Schüller-Christianova a Letterer-Siweho ne-
moc), na druhé straně ale existují i lokalizované for-
my s dobrou prognózou. Izolovaná osteolytická for-
ma je označovaná jako eozinofilní granulom (EG) 
a představuje více než 80 % LCH. Děti do 2 let jsou 
častěji postiženy systémovou progresivní formou, 
zatímco benigní izolované kostní postižení je nej-
častější ve věku 3–15 let (1, 2, 6, 7, 11, 12).

Kazuistika
U tříletého chlapce pozorovali rodiče od 3/2005 

zvětšující se rezistenci v oblasti šupiny levé spán-
kové kosti, na začátku byla kůže nad rezistencí za-

rudlá, bolestivá, teplota nebyla zvýšená. Zánětlivé 
parametry byly v normě, sérologické vyšetření CMV, 
LYME a toxoplazmózy bylo negativní. RTG pyramid 
a bočný snímek lebky byl bez známek destrukce 
spánkové kosti. 

Při ORL vyšetření byla přítomna v dané oblasti 
těstovitá rezistence velikosti 4 × 5 cm, palpačně ne-
bolestivá, s bledým kožním krytem. Otoskopický ná-
lez byl oboustranně negativní. Bylo provedeno CT 
vyšetření s nálezem vyklenutí měkkých částí v dél-
ce 37 mm a destrukcí šupiny spánkové kosti v roz-
sahu 20 mm (obrázek 1 a  2) a rentgenologem by-
la nabídnuta diagnóza osteomyelitidy. Klinický ná-
lez však pro osteomyelitidu nesvědčil, a proto byl vy-
sloven předpoklad na LCH. Výsledky RTG dlouhých 
kostí a scintigrafie skeletu byly negativní. Vzhledem 
k lokalizovanému postižení byla indikována extirpace 
tumoru. Peroperačně byla zjištěna křehká tumorozní 
hmota žlutého zbarvení. Ta  byla postupně odstraně-
na až na duru střední jámy lební, která byla v celém 
rozsahu intaktní. Histopatologem byla potvrzena di-
agnóza LCH. Pooperační hojení bylo bez komplikací. 
Pacient je bez potíží, je 
dispenzarizován.

Diskuze
LCH je charakterizována patologickou diferenci-

ací, proliferací a akumulací Langerhansových buněk  
s podílem makrofágů a eozinofilů. Buňky přítomné 
v patologické lézi obsahují Birbeckova zrníč ka a jsou 
S100P a CD1a pozitivní. Birbeckova  zrníčka jsou 
pentalaminární cytoplazmatické inkluze, které ma-
jí někdy dilatované konce (vzhled tenisové rakety) 
a jsou viditelné elektronovým mikroskopem. Pro po-
tvrzení diagnózy LCH je nutné vyšetření bioptického 
materiálu s důkazem Birbeckových zrníček nebo po-
zitivita CD1a. Méně jistými znaky vyskytujícími se 
při LCH je přítomnost S-100 proteinu, alfa-D-man-
nosidázy a adenosin trifostatázy. Přesná patogene-
ze LCH není známa. Zvažují se genetické faktory, in-
fekce a poruchy autoimunity.

Klinická manifestace je různorodá. Onemoc-
nění může postihovat jen jednu lokalitu, jindy zase 
bývá postiženo několik lokalit či orgánových systé-
mů. Klinické příznaky závisejí na lokalizaci a rozsa-
hu poškození orgánů. Nejčastěji jsou postiženy kos-
ti, plíce, játra, brzlík, kůže, lymfatické uzliny a CNS. 
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Obrázek 1. CT snímek s nálezem klínovitého vzhledu

Obrázek 2. CT snímek s nálezem knoflíkového sekvestru
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Typické je postižení kostí s nejčastějším postižením 
lebky, pánve, páteře, dolní čelisti, žeber a dlouhých 
kostí. Postižení kostí se může projevit bolestí, oto-
kem, patologickou frakturou a měkkotkáňovým in-
filtrátem. Charakteristická je monoostitická manifes-
tace onemocnění, přičemž další ložiska se mohou 
objevit s odstupem měsíců až let. Některé kostní lé-
ze mohou zůstat asymptomatické. Systémové posti-
žení se projevuje hubnutím, zvýšenou teplotou, tře-
savkou, únavou, anémií, hepatosplenomegalií, lym-
fadenopatií a kožními lézemi (nejčastěji seboroickou 
šupinatou erytematozní vyrážkou). Postižení plic 
se projeví difuzními intersticiálními infiltráty, v poz-
dějších stadiích fibrózou. Při postižení endokrinního 
systému je nejběžnějším příznakem diabetes insipi-
dus a pokles tvorby růstového hormonu. V pozdních 
stadiích může dojít k postižení CNS, které se pro-
jevuje dysartriií, dysfagií, ataxií, nystagmem a po-
stižením hlavových nervů. Nejčastějšími příznaky 
v ORL oblasti jsou: proptóza při postižení orbity, vý-
tok z ucha připomínající mastoiditidu, zlomeniny dol-
ní čelisti, gingivitida, vypadávání zubů, měkkotkáňo-
vé infiltráty, krční lymfadenopatie či postižení kůže. 
Hlava a krk jsou postiženy často, Cinbergova studie 
referuje až o 87% postižení této oblasti (3).

Zobrazovací metody
• Prosté RTG snímky: Typicky se zobrazují ly-

tická ložiska podobná malignitám (např. Ewin-
gův sarkom) a osteolytickým lézím, od kterých 
jsou radiologicky těžko odlišitelná. Často mají 
okrouhlý nebo oválný tvar. Nerovnoměrné posti-
žení vnější a vnitřní lamely diploických kostí vy-
tváří „klínovitý vzhled“. Lytická ložiska obsahují 
někdy fragmenty intaktní kosti, popisované ja-
ko „knoflíkovité sekvestry“. Při mnohonásobném 
postižení kalvy vzniká typický „geografický ob-
raz klenby lebky“ (1, 4).

• Scintigrafie skeletu spolu s rentgenovým vy-
šetřením slouží k vyloučení, eventuálně potvr-
zení diseminované formy (1, 10).

• Computerová tomografie slouží k potvrzení 
kostní léze a zobrazuje postižení měkkých tká-
ní. Nacházíme nálezy podobné jako na prostém 
snímku: klínovitý vzhled (obrázek 1) a knoflíkové 
sekvestry (obrázek 2). V případě postižení tem-

porální kosti je CT zlatým standardem, což po-
tvrdila i naše kazuistika – při prostém RTG sním-
ku se lytické ložisko nezobrazilo (1, 8, 10).

• Nukleární magnetická rezonance je vhodná 
při postižení kostí lebky k posouzení intrakrani-
ální propagace (1, 8).
Na základě zobrazovacích metod můžeme na 

toto onemocnění myslet, konečnou diagnózu však 
musí určit histopatolog. Zobrazovací metody se 
uplatňují nejen při diagnostice, ale také při dispen-
zarizaci pacientů. 

Léčba záleží na lokalizaci, rozsahu, obtížích pa-
cienta a potencionálních komplikacích. U malých 
izolovaných kostních lézí je popisována spontánní 
regrese nálezu nebo regrese po perkutánní biopsii 
jehlou. Dalšími léčebnými modalitami izolovaných 
či vícečetných kostních lézí jsou chirurgická kyretáž 
či aplikace metylprednisonu do oblasti léze (7, 14). 
V některých specifických případech (např. izolovaná 
léze obratle, která může vést ke kompresi míchy) je 
indikována nízkodávkovaná radioterapie. U pacientů 
se závažnějším postižením (mnohonásobné kostní 
léze, multiorgánová manifestace) je indikována che-
moterapie (1, 9, 10, 13). V našem případě vzhledem 

k lokalizovanému postižení a většímu rozsahu byla 
provedena chirurgická extirpace tumoru s dobrým 
efektem.

Prognóza: Nejdůležitějšími prognostickými fak-
tory jsou věk a rozsah onemocnění, přičemž pro-
gnosticky nepříznivé je multiorgánové postižení 
a věk klinické manifestace pod dva roky. U většiny 
dětí s EG je prognóza výborná. Dlouhodobá dispen-
zarizace je nutná (1).

Závěr
Výše uvedenou kazuistikou jsme chtěli pouká-

zat na zřídkavou příčinu rezistence v oblasti šupiny 
spánkové kosti. Obdobným způsobem se však LCH 
může manifestovat v jakékoli oblasti. U měkkotká-
ňové rezistence či při kostním postižení bez lokál-
ních a celkových zánětlivých příznaků je u dětí nutné  
myslet i na toto zřídkavé onemocnění.
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