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Histiocytoza z Langerhansovych bunek
v ORL oblasti
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Histiocyt6za z Langerhansovych bunék je vzacné onemocnéni, vznikajici proliferaci Langerhansovych dendritickych bunék, jehoz etio-
logie je nejasna. Vyskytuje se prevazné v détském véku. Vysoké procento pacientli ma projevy nemoci v oblasti hlavy a krku. Nejcastéji
postizenym organem je lebka, zejména temporalni kost. V organizmu se mlze nachazet jedno nebo vice osealnich i extraosealnich lozisek,
nebo je postiZzen jeden nebo vice organti. Klinické projevy imituji fadu jinych chorob, proto je diagnostika ¢asto obtizna a protrahovana
(1). Otorinolaryngolog se nejcastéji setkava se symptomy podobnymi chronické externi otitidé, akutni mediotitidé, mastoiditidé, der-
matitidé nebo onemocnéni probiha pod obrazem nadoru. V této praci pfinasime kazuistiku dospélého pacienta, ktery vyhledal osetfeni
pro otoreu nereagujici na standardni lé¢bu.
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Langerhans’cells histiocytosis in head and neck, a case report

Langerhans’cells histiocytosis (LCH) is a rare disease, in which the proliferation of Langerhans’ cells is believed to be causative, affecting
mainly children. The etiology still remains unclear. The head and neck region is frequently involved, the skull being the most often
diseased site, especially the temporal bone. It may affect also another organs and systems with single or multiple osseal or extraosseal
lesions. LCH can be challenging to diagnose with it’s varied presentations, which may resemble another common diseases. We present

a case report of an adult patient who has been treated for recurrent otorhea resistent to usual treatment.
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Uvod
Histiocytéza z Langerhansovych bunék
(LCH) je vzacné onemocnéni retikuloendoteli-
alnfho systému dfive nazyvané histiocytézou X.
Solitdrni kostni lozisko se oznacovalo eozinofilnf
granulom. Etiologie je nezndma, avsak jako faktor
vzniku se pfedpokladd imunitni dysregulace.
Incidence LCH pfesné neni zndma, ro¢né je
ale v Ceské republice diagnostikovano asi 15 détf
s LCH, a to hlavné ve véku 2-4 let. U dospélych je
uvadeéna incidence 1-2 pffpady/1 milion obyvatel
s mirnou predilekci u muzského pohlavi (2, 3, 4).
Klinicky obraz je velmi heterogenni. Pocinaje
ndhodnym rentgenovym nédlezem asymptoma-
tického lytického procesu v kosti az po generali-
zované systémové postizenti.V dospélosti se pro-
jevuje pfevazneé jako jedno- ¢i viceloZiskové kostnf
infiltrace, méné casté je soucasné postizeni kosti
a plic. U déti ma nemoc spise charakter systémo-
vy. Léze v oblasti hlavy a krku se vyskytuji u 70
az 90% nemocnych, a to zejména na lebce, tem-
poralni kosti, mandibule, kizi zvukovodu a maxile
(1,5, 6). Zasazené ale mlzou byt i dalsf organy, tj.
jatra, slezina, hypofyza, lymfatické uzliny (7).
Diagndza je dand histopatologickym na-
lezem, pfitomnosti Birbeckovych granul elek-
tronmikroskopicky a pozitivitou CD1a antigenu.
K dalsim znaklm patfi pozitivita S-100, alfa-D-
manozidazy, ATP-azy, typicka je infiltrace eozino-
fily (2, 7). Kur¢eni stagingu a monitoraci lécebné

odpovédi nemoci jsou vyuzivany zobrazovaci
metody (rtg, CT, MR, scintigrafie kosti).

V soucasné dobé nejsou stanoveny stan-
dardni terapeutické protokoly (4). Obecné ale
Ize zhrnout, Ze v terapii u solitarnich loZisek je
vyuzivana chirurgicka Iécba a lokaIni Ié¢ba korti-
koidy. U vicecetnych loZisek a multiorgdnového
postizen( je namisté radioterapie, systémova
lé¢ba kortikoidy a chemoterapie (vinblastin, vin-
kristin, etoposid, 2-chlordeoxyadenosin). U ¢3sti
pacientd byla popsana i spontadnni remise.

Progndza u dospélych pacientl je dobra
vzhledem k pomalé progresi a dobré [é¢ebné
odpovédi.

Kazuistika

45lety muz bez vahového Ubytku s nega-
tivni rodinnou anamnézou, nekuidk byl 2 roky
sledovan pneumologem pro emfyzém plic.
Na ORL ambulanci byl poprvé vysetfen pro se-
kreci z levého ucha v cervnu 2008. Otoskopicky
nalez svédcil pro externi otitidu, tj. mél zarudnutf
klze zvukovodu a hnisavou sekreci. Bubinek byl
bledy, celistvy, bez zndmek zdnétu ve stfedousi.
Kultiva¢né byl prokdzan Staphylococcus aureus.
Opakovand Ié¢ba lokalnimi i celkovymi antibiotiky
méla pokazdé jen kratkodoby efekt. Otoskopicky
nalez postupné progredoval, objevila se granu-
la¢ni tkan na zadnf sténé zvukovodu, kterd byla
vysetfena histologicky, bez ndlezu malignich bu-
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nék. Nasledné vznikla sekretorickd mediotitida
byla pfipisovéna dysfunkci sluchové tuby a déle
byla feSena drenazi. Audiologické vysetreni od-
halilo nejdfive pfevodni nedoslychavost, pozdéji
smiSeny typ s poklesem kostniho i vzdusného ve-
denf.V prosinci 2008 se objevilo vertigo a pacient
byl hospitalizovan k dalsim vysetienim a léché.
Na CT pyramid jsme zjistili destrukci zadnf stény
zevniho zvukovodu a stfedousf, lyzu predni hrany
pyramidy v blizkosti Eustachovy tuby, dehiscenci
kostniho krytu svislého Useku kanalu licnfho ner-
VU a rozpadovou dutinu v processus mastoideus
s porusenim ventralni kortiky. Struktury vnitfniho
ucha i osikuldrni fetézec stfedousi nebyly destru-
ovany (obrazky 1-4).

Dehiscence kandlu licniho nervu neméla
klinicky koreldt. Provedli jsme kompletnf labo-
ratorn{ vysetfenf krevniho obrazu, koagulacf
a biochemicky rozbor bez zjisténi vyznamnych
patologii, jen lehké elevace zanétlivych markerd.
V diferencidIni diagnostice byla zvazovana ma-
lignf externf otitida, akutni mastoiditida. Klinicky
obraz ani laboratorni ndlez nesvédcily pro akut-
ni zanétlivé onemocnéni. Proto jsme pomysleli
na malignitu a pfistoupili k opera¢nimu fesent,
antromastoidektomii. Processus mastoideus byl
vyplnén bledou neohrani¢enou granulacni tkéani,
ktera destruovala septa a kortikalis i zadnf sténu
zevniho zvukovodu. Dehiscentni byl pfechod
2.a 3. Useku licniho nervu. Tkan odesland na his-
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tologické vysetrent byla infiltrovéana burkami typu
Langerhansovych histiocytd CD1a+ S-100+, s mi-
totickym indexem Ki-67 25 % a ¢etnymi eosinofily.
Na zékladé uvedeného byla stanovena diagnéza
histiocytdza z Langerhansovych bunék.

Vzhledem k zjisténé diagnoze byl pacient
po zhojen( operacnf rany odeslan k daldi terapii
na onkologické pracovisté. PET CT a scintigrafie
skeletu vyloucily dalsi kostni Iéze. Na podkladu
HRCT plic, ndlezu emfyzematdznich bul a no-
dularit parenchymu, byla vyslovena suspekce
na paralelni postizenf{ plicnf tkané histiocytozou.
Pacient absolvoval radioterapii v celkové davce
20Gy, tj. 10x 2 Gy/frakci na oblast lytického loZiska
processus mastoideus. Nasledné byla podana
systémova lécba 4 cykly 2-chlérdeoxyadenosinu.
Lécba byla ukoncena v cervnu 2009. Pacient byl
déle dispenzarizovan a v lednu 2010 provedené
polécebné HRCT plic prokézalo staciondrni plicnf
postizeni, perzistenci bul i nodularit bez progre-
se, PET/CT v bfeznu 2010 neodhalilo zvy3enou
kumulaci radiofarmaka. Levé ucho je klinicky
bez zndmek onemocnéni. Vzhledem ke stabilité
onemocneén dalsf 1é¢ba v soucasné dobé neni
pldnovana.

Diskuze

Diagndza raritniho onemocneénti, jako je his-
tiocytdza z Langerhansovych bunék, neni jed-
noducha. Casto imituje priibéh jinych nemoci.
Vzhledem k mozné manifestaci pravé v oblasti
hlavy a krku musf byt otorinolaryngolog s touto
nemoci a jejimi projevy obezndmen.

Infiltrace temporalni kosti mze vést k de-
strukci pneumatického systému i s kozni reakct
nad postizenou kostf charakteru kozniho eryté-
mu, ktery ale nebyvd palpacné bolestivy. Eroze
kosténé stény zvukovodu zase vede k poklesu
mekkych tkani (8, 9). Vyjimecné je postizené stied-
ni ucho, proto otomikroskopicky nalez bubinku
byva normalni, coz je ddleZity rozdil od mastoi-
ditidy. Eroze zadnf stény zvukovodu maze byt
pricinou sekundarnf externi otitidy i ndsledné
stendzy. Destrukce kandlu licnfho nervu zfidka
zpUsobuje parézu nervu (9). Druhou nej¢astéji
postizenou kosti je mandibula. Mezi priznaky
LCH v této lokalité patif predcasnd erupce chrupu
u déti nebo jeho predcasna ztrata u dospélych,
krvaceni a hypertrofie dasnf a tumory, infiltrace
klze a sliznic projevujici se jako seboroicka der-
matitida nebo stomatitida (6, 10).

Dalsimi moznymi priznaky v oblasti hlavy
a krku jsou napt. exoftalmus, rezistence ve fron-
talnf oblasti.

Na rentgenovych snimcich nachazime ly-
tickd loZiska kosti, pokud je v loZisku i fragment
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Obrdzky 1, 2. Axidlni fezy s destrukci zadnfi stény zevniho zvukovodu a processus mastoideus a méek-

kotkanové zastfeni pneumatického systému pyramidy

Obrdzky 3, 4. Koronarni fezy — poruseny kostni kryt kandlu licniho nervu ve vertikdInim Useku, intaktni
laterdIni kanalek

intaktni kosti, vytvari knoflikovy sekvestr, pfi
mnohocetnych |ézich vznikd tzv. geograficka
lebka (1, 11). CT je nejpouzivanéjsi zobrazovaci
metodou k uréenf stagingu nemoci, monitoraci
aktivity a lécebné odpovédi nejen kostnich ale
i mékkotkanovych Iézf. Rentgenologicky pokro-
¢ild LCH pfipomina cholesteatom (12). Kostnf
defekty nemivajf pfesné ohrani¢enf a asociova-
né mekkotkanové Iéze se po aplikaci kontrastnf
latky homogenné syti (8). K urceni intrakranidlni-
ho rozsahu je presnéjsi magnetickd rezonance.
Scintigrafie je vyuzivana k zhodnoceni rozsahu
onemocnéni a monitoraci vyvoje, je ale méné
senzitivni nez rentgenové metody.

V lé¢bé LCH spocivd uloha otolaryngologa
spise v co nejrychlejsi diagnostice biopsii, nebo
chirurgické sanaci lokalizovaného onemocnéni
(kyretdz, polypektomie, excize) (10). V pfipadé
multifokalntho onemocnéni chirurgicka 1é¢ba
nenivhodnd a méla by byt indikovéna systémova
|é¢ba ciradioterapie. U asymptomatickych paci-
entd je mozny i postup wait and see. Progndza
pacienta zavisi zejména na veéku a rozsahu nemo-
ci. Nepfiznivymi prognostickymi faktory jsou vék
pod 1 rok a multiorgdnové postizenf (2, 4).

LCH nema typické znaky maligni nemoci
a nemetastazuje. Presto i solitarnf loZisko se cho-
va lokdlné velmi agresivné. Postizeny muze byt
jeden organ nebo nékolik orgédnl soucasné,
onemocnéni maze recidivovat. Vyvoj nemoci
je nepfedvidatelny, nékdy ustoupf bez Iécby,
nékdy progreduje az k multiorgdnovému selhanf

s fatélnimy nasledky (10). Je nezbytné pomyslet
na LCH u relabujicich onemocnéni rezistentnich
na konvencnilécbu u détii u dospélych, dispen-
zarni kontroly jsou samoziejmosti.
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