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Autofi uvadéji kazuistiku tiiletého pacienta se zdurenim v oblasti Supiny levé spankové kosti, jehoz pfi¢inou byla lokalizovana forma his-
tiocytézy z Langerhansovych bunék (dfive oznacovana jako histiocytdza X). Diskutuji histopatologii, klinicky obraz, diagnostiku a Iécbu

tohoto onemocnéni.
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Uvod

Zdufeni v oblasti spankové kosti u déti neni pfi-
li§ ¢asté. Jeho pfi¢inou byvé vétsinou akutni mas-
toiditida, chronicky stfedousni zénét s choleste-
atomem a r(zné typy lymfadenopatii, méné ¢asto
kostni tumory (napf. osteom, sarkom) ¢i osteomye-
litida. Histiocytéza z Langerhansovych bunék (Lan-
gerhans’ cell histiocytosis — LCH) je zfidkavé hema-
tologické onemocnéni s incidenci 3-5,3/1000000.
Mize postihovat téméf vSechny organy a mize byt
progresivni az fatéini (formy kdysi oznadované jako
Hand-Schiller-Christianova a Letterer-Siweho ne-
moc), na druhé strané ale existuji i lokalizované for-
my s dobrou progndzou. Izolovana osteolyticka for-
ma je oznacovana jako eozinofilni granulom (EG)
a pfedstavuje vice nez 80% LCH. Déti do 2 let jsou
Castéji postizeny systémovou progresivni formou,
zatimco benigni izolované kostni postizeni je nej-
Castéjsi ve véku 3-15let (1, 2, 6, 7, 11, 12).

Kazuistika

U tfiletého chlapce pozorovali rodice od 3/2005
zvétSujici se rezistenci v oblasti Supiny levé span-
kové kosti, na zac¢atku byla kize nad rezistenci za-
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rudld, bolestiva, teplota nebyla zvySena. Zanétlivé
parametry byly v normé, sérologické vysetfeni CMV,
LYME a toxoplazmdzy bylo negativni. RTG pyramid
a bocny snimek lebky byl bez zndmek destrukce
spankoveé kosti.

Pfi ORL vySetfeni byla pfitomna v dané oblasti
téstovita rezistence velikosti 4 x 5cm, palpacné ne-
bolestiva, s bledym koznim krytem. Otoskopicky na-
lez byl oboustranné negativni. Bylo provedeno CT
vySetfeni s ndlezem vyklenuti mékkych &asti v dél-
ce 37mm a destrukci Supiny spankové kosti v roz-
sahu 20mm (obrdzek 1 a 2) a rentgenologem by-
la nabidnuta diagnéza osteomyelitidy. Klinicky na-
lez v3ak pro osteomyelitidu nesvédgil, a proto byl vy-
sloven pfedpoklad na LCH. Viysledky RTG dlouhych
kosti a scintigrafie skeletu byly negativni. Vzhledem
k lokalizovanému postizeni byla indikovana extirpace
tumoru. Peroperaéné byla zjisténa kfehka tumorozni
hmota Zlutého zbarveni. Ta byla postupné odstrané-
na az na duru stfedni jamy lebni, ktera byla v celém
rozsahu intakini. Histopatologem byla potvrzena di-
agnoza LCH. Pooperaéni hojeni bylo bez komplikaci.
Pacient je bez potizi, je
dispenzarizovan.
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Diskuze

LCH je charakterizovana patologickou diferenci-
aci, proliferaci a akumulaci Langerhansovych bunék
s podilem makrofagli a eozinofild. Burky pfitomné
v patologické |ézi obsahuji Birbeckova zrnicka a jsou
S100P a CD1a pozitivni. Birbeckova zrnicka jsou
pentalaminarni cytoplazmatické inkluze, které ma-
ji nékdy dilatované konce (vzhled tenisové rakety)
a jsou viditelné elektronovym mikroskopem. Pro po-
tvrzeni diagnézy LCH je nutné vySetfeni bioptického
materidlu s dikazem Birbeckovych zrnicek nebo po-
zitivita CD1a. Méné jistymi znaky vyskytujicimi se
pfi LCH je pfitomnost S-100 proteinu, alfa-D-man-
nosidazy a adenosin trifostatazy. Pfesna patogene-
ze LCH neni zndma. ZvaZuji se genetické faktory, in-
fekce a poruchy autoimunity.

Klinicka manifestace je riznoroda. Onemoc-
néni mlze postihovat jen jednu lokalitu, jindy zase
byva postizeno nékolik lokalit &i organovych systé-
md. Klinické pfiznaky zaviseji na lokalizaci a rozsa-
hu poskozeni organ(. Nej¢astéji jsou postizeny kos-
ti, plice, jatra, brzlik, kiize, lymfatické uzliny a CNS.

Obrazek 2. CT snimek s nalezem knoflikového sekvestru
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Typické je postizeni kosti s nejcastéjsim postizenim
lebky, panve, patefe, doini &elisti, zeber a dlouhych
kosti. Postizeni kosti se mlze projevit bolesti, oto-
kem, patologickou frakturou a mékkotkariovym in-
filtratem. Charakteristicka je monoostitickd manifes-
tace onemocnéni, pfitemz dalsi loziska se mohou
objevit s odstupem mésicl az let. Nékteré kostni Ié-
ze mohou zlstat asymptomatické. Systémové posti-
Zeni se projevuje hubnutim, zvySenou teplotou, tfe-
savkou, Unavou, anémii, hepatosplenomegalii, lym-
fadenopatii a koznimi Iézemi (nejéastéji seboroickou
Supinatou erytematozni vyrazkou). Postizeni plic
se projevi difuznimi intersticialnimi infiltraty, v poz-
déjsich stadiich fibrézou. Pfi postizeni endokrinniho
systému je nejbéznéjsim pfiznakem diabetes insipi-
dus a pokles tvorby rlistového hormonu. V pozdnich
stadiich mlZe dojit k postizeni CNS, které se pro-
jevuje dysartriii, dysfagii, ataxii, nystagmem a po-
stizenim hlavovych nervi. Nejcastéjsimi piiznaky
v ORL oblasti jsou: proptdza pfi postizeni orbity, vy-
tok z ucha pfipominajici mastoiditidu, zZlomeniny dol-
ni &elisti, gingivitida, vypadavani zub(, mékkotkaro-
vé infiltraty, kréni lymfadenopatie €i postizeni klze.
Hlava a krk jsou postizeny Casto, Cinbergova studie
referuje az o 87% postizeni této oblasti (3).

Zobrazovaci metody

*  Prosté RTG snimky: Typicky se zobrazuji ly-
tickd loziska podobna malignitdm (napf. Ewin-
guv sarkom) a osteolytickym Iézim, od kterych
jsou radiologicky tézko odlisitelnd. Casto maji
okrouhly nebo ovalny tvar. Nerovnomémé posti-
Zeni vngjSi a vnitfni lamely diploickych kosti vy-
tvafi ,klinovity vzhled“. Lyticka loziska obsahuiji
nékdy fragmenty intaktni kosti, popisované ja-
ko ,knoflikovité sekvestry®. Pfi mnohonasobném
postizeni kalvy vznika typicky ,geograficky ob-
raz klenby lebky“ (1, 4).

»  Scintigrafie skeletu spolu s rentgenovym vy-
Setfenim slouzi k vylou€eni, eventudlné potvr-
zeni diseminované formy (1, 10).

o Computerovd tomografie slouzi k potvrzeni
kostni léze a zobrazuje postizeni mékkych tka-
ni. Nachéazime nélezy podobné jako na prostém
snimku: klinovity vzhled (obrdzek 1) a knoflikové
sekvestry (obrdzek 2). V pfipadé postizeni tem-
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poralni kosti je CT zlatym standardem, coZ po-

tvrdila i naSe kazuistika - pfi prostém RTG snim-

ku se lytické loZisko nezobrazilo (1, 8, 10).

*  Nukledrni magneticka rezonance je vhodnd
pfi postizeni kosti lebky k posouzeni intrakrani-
alni propagace (1, 8).

Na zékladé zobrazovacich metod m(Zzeme na
toto onemocnéni myslet, kone¢nou diagndzu vSak
musi urit histopatolog. Zobrazovaci metody se
uplatfiuji nejen pfi diagnostice, ale také pfi dispen-
zarizaci pacientd.

Lécba zalezZi na lokalizaci, rozsahu, obtizich pa-
cienta a potencionalnich komplikacich. U malych
izolovanych kostnich 1ézi je popisovana spontanni
regrese nalezu nebo regrese po perkutanni biopsii
jehlou. Dalsimi 1é&ebnymi modalitami izolovanych
Ci viceCetnych kostnich 1ézi jsou chirurgicka kyretaz
Ci aplikace metylprednisonu do oblasti 1éze (7, 14).
V nékterych specifickych pfipadech (napf. izolovana
|éze obratle, kterd m0ze vést ke kompresi michy) je
indikovana nizkodavkovana radioterapie. U pacient
|éze, multiorgdnova manifestace) je indikovana che-
moterapie (1, 9, 10, 13). V naSem pfipadé vzhledem

Literatura

SDELENI Z PRAXE

k lokalizovanému postizeni a vétSimu rozsahu byla
provedena chirurgicka extirpace tumoru s dobrym
efektem.

tory jsou vék a rozsah onemocnéni, pficemz pro-
gnosticky nepfiznivé je multiorgdnové postizeni
a vék klinické manifestace pod dva roky. U vétSiny
déti s EG je prognéza vyborna. Dlouhodoba dispen-
zarizace je nutnd (1).

Zavér

ViySe uvedenou kazuistikou jsme chtéli pouka-
zat na zfidkavou pfi¢inu rezistence v oblasti Supiny
spankové kosti. Obdobnym zplsobem se vSak LCH
mize manifestovat v jakékoli oblasti. U mékkotka-
nové rezistence ¢i pfi kostnim postizeni bez lokal-
nich a celkovych zanétlivych pfiznakd je u déti nutné
myslet i na toto zfidkavé onemocnéni.
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