Langerhanso lasteliu histiocitozé: klinikinis atvejis
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Santrauka. Langerhanso lasteliy histiocitozé (LCH) - liga, pasizyminti didele klinikiniy
simptomy, neurovizualiniy pokyc¢iy jvairove, dazniausiai serga vaikai. Pristatome klinikini
Langerhanso lasteliy histiocitozés atvejj ir apzvelgiame literatiirg. Siame straipsnyje nagri-
néjami LCH etiologiniai faktoriai, poky¢iai tiriant kompiuterinés tomografijos (KT) ir mag-
netinio rezonanso tyrimo (MRT) metodais, diferenciné diagnostika.

Raktazodziai: Langerhanso lasteliy histiocitozé, eozinofiliné granulioma, Letterer-Siwe li-
ga, Hand-Schuller-Christian liga, magnetinio rezonanso tomografija, kompiuteriné tomo-
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Langerhanso lasteliy histiocitozé (LCH), anks¢iau vadinta
histiocitoze X, - liga, kuriai budinga histiocity proliferaci-
ja, sukelianti lokalius ar sisteminius pazeidimus [1]. Sia li-
ga daugiau serga vaikai - dazniausiai 5-10 mety amziaus,
ir 75 % atvejy pasitaiko asmenims, jaunesniems nei 20 me-
ty amziaus [2, 3]. LCH budingas platus klinikiniy ir radio-
loginiy pozymiy spektras, pozymiai gali imituoti infekci-
nius, gerybinius ar piktybinius susirgimus. Sios ligos atve-
ju gali bati pazeidziamas bet kuris organas, tac¢iau dazniau-
siai pazeidziama retikuloendoteliné sistema (akys, kaulai,
oda, kepenys, limfmazgiai ir bluznis) [1]. Taip pat budin-
gas imuninés sistemos reguliacijos sutrikimas, nenormali
histiocity proliferacija ir granuliomy formavimasis [1].
LCH tipiskai pazeidzia ir ploksc¢iuosius kaulus. Kaukolg,
dubens kaulai, Sonkauliai pazeidziami daugiaunei 50 % at-
veju, apie 30 % visy atvejy sudaro ilgyjy kauly pazeidimas
[1]. Radiologiniy tyrimy pozymiai priklauso nuo pazeidi-
mo lokalizacijos ir ligos stadijos. Ankstyvam pazeidimui
yra budingos neaiskios ribos, linijiné antkaulio reakcija,
kai tuo tarpu vélyvesnei stadijai buidingos aiskios pazeidi-
my ribos, sklerotiniai krastai [1].

KLINIKINIS ATVEJIS

2 m. amziaus berniukui nuo gimimo buvo stebima mazes-
né kairioji akis, kurios plysys vis siauréjo. 2 m. amziuje at-
sirado darinys kairiojo smilkinio srityje. Buvo atlikta gal-
vos smegeny kompiuteriné tomografija (KT) - kai-
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rés akiduobés superolateralinéje dalyje matomas
~2,0 x 0,8 x 2,7 cm dydzio minkstyjy audiniy tankio dari-
nys, ekspansiskai ardantis kauling sienele, lokaliai prola-
buojantis retrobulbarinio ekstrakonalinio tarpo link (1,
2 pav.). Analogiskos struktiiros dariniai buvo matomi ir
abipus frontaliai, ir kairéje parietaliai skliauto kauluose
(3-5 pav.).

Buvo atlikta darinio biopsija, gautas histologinis atsa-
kymas - Langerhanso lasteliy histiocitozé.

Po mety atlikus galvos smegeny KT tyrima dinamiko-
je, atsirado naujy zidiniy kairéje temporaliai ir desingje
frontaliai. Buvo nuspresta atlikti galvos smegeny magneti-
nio rezonanso tomografija (MRT), kurioje pakitusio MR
signalo patologiniai Zidiniai matomi kairés akiduobés su-
perolateralinéje dalyje (6, 7 pav.), abipus infratemporali-
nése daubose, kairéje stebima pleistakaulio destrukcija ir
neryski darinio prolabacija intrakranialiai (8 pav.). Daugy-
biniai destrukciniai zidiniai skliauto kauluose (9 pav.).

APTARIMAS

Histiocitozé - grupé proliferaciniy susirgimy, kuriems ba-
dinga jvairiy audiniy infiltracija, histiocity akumuliacija ir
imuninis poveikis. Terminu ,,histiocitas* apibadinami keli
tipai lasteliy: monocitai / makrofagai, dermos / interstici-
nés dendritinés lastelés ir Langerhanso lastelés [4].
Naujausia histiocitoziy klasifikacija paremta tuo, ko-
kios lastelés vyrauja infiltrate. Skiriama Langerhanso las-
teliy histiocitozé (I klasé), ne-Langerhanso lasteliy histio-
citozé (Il klasé) ir piktybiné histiocitozé (I1I klas¢). Pasta-
ruoju metu dar karta perziaréta klasifikacija, ir siiloma
histiocitozes skirstyti i: dendritiniy lgsteliy susirgimus -
tai Langerhanso lasteliy histiocitozé, antriniai dendritiniy
lasteliy procesai, juveniliné ksantogranulioma ir solitari-
né histiocitoma su dendritiniu fenotipu; su makrofagais
susijusius susirgimus - tai pirminis ir antrinis hemofago-
citinis sindromai, Rosai-Dorfman liga, solitariné histioci-
toma su makrofagy fenotipu; ir piktybinius histiocity
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1, 2 pav. KT aksialiné ir koronariné plokstuma

Kairés akiduobés superolateralinéje dalyje minkstyjy audiniy tankio darinys, ekspansiskai ardantis kauling sienelg, lokaliai prolabuo-
jantis retrobulbarinio ekstrakonalinio tarpo link.

susirgimus, jiems priklauso leukemijos, susijusios su mo- Langerhanso lasteliy histiocitozé yra dazniausias su
nocitais, ekstrameduliniai monocitiniai tumorai ir histio-  dendritinémis lastelémis susijes susirgimas. Apima tokius
citiné sarkoma, susijusi su dendritinémis lastelémis arba  susirgimus - eozinofiling granulioma, Letterer-Siwe liga,
makrofagais [4]. Hand-Schuller-Christian liga. Tiksli Sios ligos etiologija

3, 4 pav. KT aksialiné plokStuma
Minkstyjy audiniy dariniai, ardantys skliauto kaula abipus frontaliai ir kairéje parietaliai.

82



Langerhanso lasteliy histiocitozé: klinikinis atvejis

néra zinoma. Nustatytas rySys tarp LCH ir motinos Slapi-
mo taky infekcijos néStumo metu, zZindymo problemy ir
vartojamy vaisty bei kraujo perpylimy kudikiams per pir-
mus Sesis ménesius. Taip pat patikimi duomenys nustatyti
tarp multisisteminés LCH ir kudikiy postnatalinés infekci-
jos, vémimo ir viduriavimo, vartojamy vaisty, tuo tarpu
vieng organy sistemg pazeidzianti LCH yra labiau susijusi
su skydliaukés ligomis [5].

Langerhanso lasteliy histiocitozei biidingas platus kli-
nikinis pasireiSkimas. Kliniskai LCH subklasifikuojama i
tris ligos pasireiskimo laipsnius ir lokalizacijas: lokalizuo-
ga ir multisisteminé liga. Pazeidimo lokalizacija yra prog-
nostiskai labai svarbi. Kauly ¢iulpai, plauciai, kepenys ir
bluznis - ,rizikos organai® [5].

Langerhanso lasteliy histiocitozés diagnostika paremta
histologiniais ir imunologiniais tyrimais. 50-80 % yra ba-
dingas odos pazeidimas. Pacientams, kuriems itariama
LCH, turi bati atliekamas iSsamus fizinis iStyrimas, jverti-
nant ir ktino svorj bei Gigj, atliekamas pilnas kraujo istyri-
mas, kresumo faktoriy jvertinimas, taip pat reikia jvertinti
kepeny fermentus ir §lapimo tyrima. Atliekamos kratinés
lastos organy ir skeleto rentgenogramos. Pradiniy tyrimy
metu nustacius pakitimus, tikslinga iSsamiau istirti atlie-
kant specifinius tyrimus: kauly ¢iulpy istyrima, plauciy,
kepeny biopsija, galvos smegeny kompiutering tomografi-
ja ir magnetinio rezonanso tyrima, kurio metu ypac atkrei-
piant démesi i hipotalaming - pituitaring sriti, be to, buitinas
endokrinologo istyrimas [4, 5].

Kaip jau minéta, LCH gali paZeisti bet kurig organy sis-
tema, bet ligos iSplitimas ir organy pazeidimas daznai pri-

6 pav. KT kauliniu Kerneliu, koronariné plokstuma
Kairés akiduobés stogo destrukcija.

5 pav. 3 D vaizdai, matoma skliauto kauly destrukcija.

klauso nuo amziaus - 51-71 % vaiky iki 4 mety amziaus
budingas multiorganinis pazeidimas, tuo tarpu 69-72 %
suaugusiyjy pazeidziama viena organy sistema: dazniau-
siai kaulai (52 %), plauciai (40 %), o oda - tik 7 % atvejy
[4].

7 pav. MRT T2W koronariné plokstuma
Pakitusio MR signalo patologiniai zidiniai kairés akiduobés su-
perolateralinéje dalyje.
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8 pav. MRT T1W po kontrastavimo, aksialiné plokstuma
Pakitusio MR signalo patologiniai zidiniai abipus infratempora-
linése daubose.

Lokaliam odos, limfmazgiy ar skeleto pazeidimui ba-
dinga gera ligos prognozé. Kauly pazeidimas - biiklé, daz-
niausiai apibiidinama kaip eozinofiliné¢ granuloma, kuri
pasireiskia skausmingu patinimu [5]. Gali biti solitarinis
arba daugybinis kauly pazeidimas. Klinika - lokalus
skausmas, patinimas, papildomos masés. Stuburo pazeidi-
mui buidingas stiprus skausmas, sustingimas, skoliozé, ga-
limos ivairios neurologinés komplikacijos. Dazniausiai
pacientus simptomai vargina daugiau nei du ménesius, ta-
¢iau kai kuriais atvejais ligos pradzia gali biti tyli. Lokali
kauly LCH daznai neatskiriama nuo infekcinio pazeidimo,
kadangi pacientams buidingas subfebrilus karsciavimas,
padidéjes eritrocity nusédimo greitis, Svelni leukocitozé,
normochrominé anemija. Visi $ie pakitimai nustatomi ir
esant osteomielitui [1, 3].

Solitariné LCH gali pazeisti bet kurj kaula, taciau daz-
niau pazeidziami plokstieji kaulai: daugiau nei 50 % paki-
timy nustatoma kaukoléje, stubure, dubens kauluose, Son-
kauliuose, apatiniame zZandikaulyje [1, 3]. Kaukoléje smil-
kinkaulis, ypac uoliné jo dalis ir mastoidinés celés, yra daz-
niausia LCH pazeidimo lokalizacija, taip pat daznai pazei-
dziamas skliautas, turkiabalnio ir akiduobés sritys [1]. Izo-
livotas apatinio zandikaulio ir Sonkauliy pazeidimas daz-
niausiai diagnozuojamas suaugusiesiems. Dubens LCH
pazeidimo atveju pakitimai matomi srityse virs gtizduobiy,
klubakauliy sparnuose, taip pat sédynkauliy ir gaktikauliy
Sakose [1, 3]. 25-35 % atvejy gali buti pazeisti ilgieji kau-
lai, dazniausiai Slaunikaulis, zastikaulis ir blauzdikaulis.
Diafizé pazeidziama 58 %, metafizé - 28 %, metadiafizé -
12 %, epifizé - tik 2 % atvejy. Ilgyjy kauly pazeidimas dau-
giau budingas vaikams. Torakalinéje stuburo dalyje daz-
niausiai yra pazeidziami slanksteliy kunai [1].
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9 pav. MRT T2W/FLAIR, aksialiné plokStuma
Destrukcijos zidinys desinéje skliauto kauluose.

Solitarinio pazeidimo dydis varijuoja nuo 1 iki 15 cm
(vidurkis - 4-6 cm). Esant multisisteminei LCH, pazeidi-
mo dydis gali varijuoti nuo 1 iki 25 cm (vidurkis -
5-10 cm) [1].

Radiologiniai pozymiai yra jvairs, labai priklauso nuo
pazeidimo vietos. Kaukoléje matomi vienas ar keli apva-
las, ovalis ~1-4 cm diametro osteoliziniai zidiniai. Pazei-
dimai daznai turi aiskias ribas. Abiejy, vidinés ir iSorinés,
ploksteliy itraukimas i procesa sukelia dvigubo kontiiro ar
nuozulnaus krasto vaizda. Kartais osteolizinio pazeidimo
viduje gali buti matomas sekvestras, parodantis likusj kau-
la. Sekvestras geriau matomas KT vaizduose ir yra laiko-
mas diagnostiniu eozinofilinés granuliomos pozymiu [3].
Rentgenologiniai eozinofilinés granuliomos radiniai kau-
koléje pana$is i veninius ezerélius, arachnoidines granu-
liacijas, taip pat eozinofiling granulioma reikéty diferenci-
juoti su epidermoidinémis cistomis ar hemangiomomis
[3].

Esant slanksteliy pazeidimui, matoma vertebra plana
arba visiskas slankstelio kiino kolapsas, Sis pozymis rodo
ligos progresavima [5].

Odos pazeidimas dazniausiai apima galvos, kaklo, ret-
roaurikulinés, virSutinés kratinés lastos dalies, pazasty ir
kirksniy sritis. Odos pazeidimas gali varijuoti nuo makulo-
papulinio bérimo iki mazginio pazeidimo. Kai kuriems pa-
cientams bérimas gali biiti su erozijomis, dél to padidéja
pavirsinés infekcijos rizika. [5]

Daugiazidininei LCH budingas difuzinis odos pazeidi-
mas ir daugybiniai skeleto pazeidimai. Taip pat gali buti
pazeidziama burnos ertmé, limfmazgiai, plauciai ir galvos
smegenys. Burnos pazeidimui budinga infiltracija su is-
opéjimu, virsutinio ir apatinio zandikaulio erozijos, ,,pa-
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slankiis* dantys. Hipofizés pazeidimas nustatomas 5-30 %
atvejy, sergant LCH, ir pasireiskia necukriniu diabetu [5].
Pozymiy triada - osteoliziniai kaukolés pazeidimai, egzof-
talmas ir necukrinis diabetas - anks¢iau buvo apibudinama
kaip Hand-Schuller-Christian liga [5]. Dazniausiai $i liga
buvo diagnozuojama jaunesniems nei 5 m. amziaus pa-
cientams, berniukai sirgo dazniau nei mergaités
(V:M=1,3:1)[1].Klinika priklausé nuo kauly ir ekstrao-
salinio pazeidimo, dazniausiai pasirei§ké vidurinés ausies
uzdegimu, necukriniu diabetu [1]. Necukriniam diabetui
budinga sumazéjusi antidiuretinio hormono sekrecija.
Diagnozuojamas daugiausia MRT tyrimu, kurio metu nu-
statomas sustoréjes, kaupiantis k/m hipofizés piltuvas ir
néra normalaus neurohipofizés signalo TIW rezimu. KT
tyrimo metu matomos izodensinés ar hiperdensinés mases,
kaupiancios k/m [6]. Taip pat gali baiti sutrikusi motoriné ir
kognityvinés funkcijos. Tokiu atveju yra pazeidziamos
smegenélés, tiltas, vidurinés smegenys, pazeidimas daz-
niausiai simetrinis [5]. Esant smegenéliy, pamato branduo-
liy ir tilto pazeidimui, KT vaizduose matomos izodensinés
ar hiperdensinés masés, kaupiancios k/m, kaulo destrukei-
ja, MRT T1W rezimo vaizduose signalo intensyvumas (SI)
gali biiti Svelniai izointensinis ar hipointensinis, T2W rezi-
mo vaizduose SI - hiperintensinis, budingas k/m kaupi-
mas. Kartais gali buti pazeidziami dangalai, tutomet MRT
SI atitinka minkstyjy audiniy signalo intensyvuma (viduti-
nis SIT1IW ir T2W rezimy vaizduose su vidutiniu ar ryskiu
k/m kaupimu), tokie pakitimai buidingi ir leukeminiams,
limfomatoziniams ir karcinoziniams infiltratams [6].

Kepeny pazeidimas yra dar viena LCH komplikacija,
tokiu atveju ligos prognozé dazniausiai yra bloga. LCH
sergantiems pacientams su kepeny pazeidimu ar multisis-
temine liga yra didesné sklerozuojancio cholangito, kepe-
ny fibrozés ir kepeny nepakankamumo rizika [5].

Letterer-Siwe liga anks¢iau buvo taikoma sisteminiam
LCH apibudinti. Jos metu pazeidziami oda, kauly ¢iulpai,
kepenys ir plauciai, dazniausiai serga vaikai iki 2 m. am-
Ziaus. Burnos ertmés ir virskinamojo trakto pazeidimas yra
budingas sunkioms LCH formoms. Pacientai skundziasi
auksta, sunkiai koreguojama temperatiira, pancitopenija,
kepeny nepakankamumu, sukelian¢iu hemoragijas ir sep-
si. Daugumai ligoniy budingas diseminuotas kauly pazei-
dimas, dazniausiai pasireiskiantis kaip difuziné osteopeni-
ja. Letterer-Siwe ligos prognozé yra bloga, liga nepasiduo-
da gydymui [1, 5].

Taip pat gali biiti izoliuota plauc¢iy LCH, ja serga iSskir-
tinai jauni suaugusieji. Liga yra susijusi su rikymu. Plau-
¢iy LCH gali sukelti sunkias intersticines plauciy ligas, cor
pulmonale ir kvépavimo nepakankamuma, dél ko reikalin-
ga netgi plauciy transplantacija. Gydymas - biitina mesti
rukyti, skiriami steroidai [5].

Langerhanso lasteliy histiocitoze reikéty diferencijuoti
su Ewingo sarkoma, kuriai budinga neaiskiy riby kauliné
destrukcija, galimi patologiniai kauly liziai, minkstyjy au-
diniy komponentas, kuris dazniausiai yra didesnis nei kau-
lo pazeidimas. Dazniausiai serga 10-15 m. amziaus vaikai.
Liga pazeidzia ilguosius kaulus. LCH taip pat reikéty dife-
rencijuoti su metastazémis, joms budingas daugiazidinis

pazeidimas, KT ir MRT tyrimy metu gali bati matomas
minkstyjy audiniy komponentas, pakites kauly ¢iulpy sig-
nalas, kontrastinés medziagos kaupimas, be to, dazniausiai
esant metastazéms zinomas ir pirminis navikas [7].

LCH reikéty diferencijuoti su gigantoceliuliniu navi-
ku, pastarajam biidingas minkstyjy audiniy komponentas,
ekspansinis, osteolizinis kauly pazeidimas. Serga dazniau
vyresni nei 30 m. amziaus asmenys [7].

Kai i procesa itraukta kaukolé, turi bati apsvarstytos ir
tokios buklés kaip meningocelé, encefalocelé, cranium bi-
fidum, epidermoidiné cista, hemangioma, cholesteatoma,
chirurginis defektas ir osteomielitas [8].

Ligos prognozé priklauso nuo to, kiek organy yra pa-
Zeista, nuo jy pazeidimo laipsnio, nuo pacienty amziaus
(amzius prognostiniu pozitriu svarbus tik tuo atveju, kai
yra multiorganinis pazeidimas). Jauny pacienty su isplitu-
sia liga, multiorganiniu pazeidimu prognoz¢é yra bloga. Li-
gos prognozé blogesné, kai pazeista bluznis, kepenys,
plauciai ar hemopoetiné sistema [4].

Gauta: Priimta spaudai:
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LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS: A CASE
REPORT

Summary

Langerhans cell histiocytosis, disease most commonly occurring
in children, demonstrates a broad spectrum of clinical and
neuroimaging abnormalities. This article presents a clinical case
of histiocytosis and presents literature review - etiologic factors,
radiological CT and MRI findings, differential diagnoses.
Keywords: Langerhans cell histiocytosis, eosinophilic
granulioma, Letterer-Siwe disease, Hand-Schuller-Christian dis-
ease, magnetic resonance imaging, computer tomography.
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