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Wprowadzenie

Histiocytoza jest schorzeniem wielouktadowym,
o nieznanej etiologii [6], w ktérym dochodzi do sty-
mulacji immunologicznej i nagromadzenia komérek

Langerhansa w réznych narzadach, najczesciej

Streszczenie

Wstep: Histiocytoza jest schorzeniem wielo-
uktadowym [1], w ktérym dochodzi do za-

burzenia czynnosci uktadu siateczkowo-$rédbton-
kowego, ktére prowadzi do ciagtej stymulacji
immunologicznej, podziatéw i nagromadzenia ko-
mérek Langerhansa w réznych narzadach.
Histiocytoza jest rzadka choroba wystepujaca naj-
czesdciej u dzieci w wieku 1-3 lat [2], nieco czesciej
u chtopcéw [3-5].

Przypadek kliniczny: Przedstawiamy obraz radiolo-
giczny histiocytozy z rzadka lokalizacja w kosci kli-
nowej u 2 dzieci w badaniu TKi MR.

Whioski: Histiocytoza komérek Langerhansa, pomi-
mo ze jest rzadka chorobg iz uwagi na niespecyficz-
ny obraz kliniczny i radiologiczny, powinna by¢ bra-
na pod uwage w diagnostyce réznicowej schorzen
w obrebie gtowy i szyi.

Stowa kluczowe: guzy gtowy i szyi, wielorzedowa
tomografia komputerowa, rezonans magnetyczny,

histiocytoza komérek Langerhansa
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w OUN, ptucach, skérze, kosciach, szpiku kostnym,
weztach chtonnych, Sledzionie i grasicy.

Wyréznia sie teorie infekgji, teorie immunolo-
giczng i podtoze genetyczne, ktoére przyczyniaja sie
do powstania choroby [7].

Abstract

ntroduction: Histiocytosis is a multisystem disease
[1], wherein there is dysfunction of the reticulo-
endothelial system, which leads to chronicimmune
stimulation, proliferation and accumulation of islet
cellsin different organs.
Histiocytosis is a rare disease, occurring most often
in children aged 1-3 years [2], slightly more common
in boys [3-5].
Clinical case: Viewing radiological histiocytosis with
arare location in the sphenoid bone in 2 children in
CT and MR.
Conclusions: Langerhans cell histiocytosis due to
non-specific clinical and radiological should be in-
cluded in the differential diagnosis of diseases of
the head and neck.

Key words: tumors of the head and neck, multislice
computed tomography, magnetic resonance ima-
ging, Langerhans cell histiocytosis
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U wielu pacjentéw ze zdiagnozowana histiocytozg wystepuje spa-
dek limfocytéw supresorowych CD8+ i wzrost limfocytéw pomocni-
czych CD4+ [8], co $wiadczy o podtozu immunologicznym choroby.

Najczestsza lokalizacja histiocytozy u dzieci jest okolica gtowy
i szyi, w 44-48% w czaszce i oczodole, 21-26% w szyjnych weztach
chtonnych, w 19-25% w kosci skroniowej, 7-10% w szczece [9].

Obraz kliniczny i radiologiczny histiocytozy jest mato specy-
ficznyiorozpoznaniu decyduje wynik badania immunohistoche-
micznego, w ktérym oznacza sie specyficzne dla histiocytozy
antygeny CD1a i CD11c [10].

Z uwagi na zajecie przez histiocytoze réznych uktadéw wy-
réznia sie postac jednouktadowa jednoogniskowa w kosciach,
weztach chtonnych i skérze, postac jednouktadowa wieloogni-
skowa w kos$ciach i weztach chtonnych i postac¢ wielonarzadowa,
ktéra moze prowadzi¢ do niewydolnosci szpiku kostnego, wa-
troby i ptuc.

Najczestszg postacia histiocytozy jest pojedynczy lub wielo-
ogniskowy ziarniniak kwasochtonny [11, 12, 13].

Histiocytoza moze miec¢ postaé choroby Abt-Letterer-Siwego,
ktéra ma przebieg ostry, lokalizacje wielonarzadowa i dotyczy
dzieci ponizej 2 r. z. oraz wieloogniskowej choroby Hand-Schul-
ler-Christiana u dzieci w wieku 2-5 lat przebiegajacej z moczdw-
ka prosta i wytrzeszczem gatek ocznych [14].

Najrzadsza postacia histiocytozy jest choroba Hashimoto-
-Pritzker, w ktérej wystepuja zmiany w tarczycy.

Histiocytoza wystepuje nieco czesciej u chtopcow (M:K; 1,6-
1,7:1), w wieku od kilku miesiecy do 15 lat (Sredni wiek 3 lata).

Przedstawiamy obraz radiologiczny histiocytozy ze zmianami
w twarzoczaszce i zajeciem kosci klinowej w badaniu TKi MR u 2
dzieci.

Przypadek kliniczny

Przypadek 1

Dziewczynka 2-letnia zostata przyjeta do Gérnoslaskiego Cen-
trum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawta Il w Katowicach z powodu
powtarzajacych sie krwawien z nosa, pogorszenia stuchu i wzro-
ku. W badaniu fizykalnym stwierdzono obrzek tkanek miekkich
twarzoczaszki po stronie prawej, powiekszony migdatek gardto-
wy i powiekszone wezty chtonne szyjne.

W badaniu RTG twarzoczaszki wystepowata destrukcja kost-
na kosci klinowej i wzmozona sklerotyzacja pozostatego frag-
mentu kosci klinowej po stronie prawej.

W badaniu USG szyi wystepowaty powiekszone wezty chton-
ne po stronie prawej, bez widocznej wneki oraz o zwiekszonym
przeptywie w badaniu Color i Power dopler.

Tomografia komputerowa oraz rezonans magnetyczny gto-
wy i szyi z kontrastem wykazaty obecnos$¢ guza w obrebie dotu
skrzydtowo-podniebiennego po stronie prawej, ktéry niejedno-
rodnie wzmacniat sie po kontrascie (Fig.1).

Guz powodowat destrukcje trzonu, skrzydta mniejszego,
skrzydta wiekszego i wyrostka skrzydtowo-podniebiennego
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kosci klinowej prawej, naciekat miesiefi skrzydtowy boczny
i przysrodkowy oraz ujécie gardtowe trabki stuchowej i wnikat
do dotu srodkowego czaszki oraz uciskat ptat skroniowy (Fig.2).
Guz szerzyt sie do kanatu nerwu wzrokowego prawego, przyle-
gat do przyczepu miesdnia prostego dolnego i do tetnicy szyjnej
wewnetrznej prawej oraz wnikat do przewodu nosowego po
stronie prawej i powodowat niedrozno$¢ nozdrzy tylnych (Fig.3).

Fragment skrzydta wiekszego kosci klinowej prawej byt prze-
budowany sklerotycznie.

W jamie bebenkowej po stronie prawej wystepowaty masy
miekkotkankowe otaczajace kosteczki stuchowe i powodujace
catkowita bezpowietrznos$¢ jamy bebenkowej (Fig.4). Wystepo-
waty powiekszone migdatki podniebienne po obu stronach i po-
wiekszone wezty chtonne szyjne po stronie prawe;j.

Badanie immunohistochemiczne materiatu operacyjnego po-
twierdzito histiocytoze komérek Langerhansa.

Dziecko byto leczone operacyjnie, radioterapia i otrzymato
4 cykle chemioterapii w czasie pobytu na Oddziale Onkologii,
Hematologii i Chemioterapii Gérnoslaskiego Centrum Zdro-
wia Dziecka im. Jana Pawta Il w Katowicach, po ktérych uzy-
skano czesSciowe zmniejszenie wielkosci guza w kosci klinowej
i w dole skrzydtowo-podniebiennym prawym. Leczenie jest

kontynuowane.

Przypadek 2

Chtopiec 2-letnizostat przyjety do Gérnoslaskiego Centrum Zdro-
wia Dziecka im. Jana Pawta Il w Katowicach z powodu wytrzesz-
czu lewej gatkiocznejoraz bélu zeber i prawej koséci udowej. W ba-
daniu fizykalnym stwierdzono obrzek tkanek miekkich okolicy
nadoczodotowej lewej i powiekszone wezty chtonne szyjne.

W badaniu RTG kosci udowej prawej uwidoczniono ognisko
lityczne.

Tomografia komputerowa kosci udowej z kontrastem po-
twierdzita obecnos¢ ogniska litycznego, $ciefczenie i ubytki
warstwy korowej oraz obecnos¢ ztosliwych odczynéw okost-
nowych. Ognisko w kosci udowej wykazywato nieregularne
wzmocnienie po kontrascie, bez nacieku miesni. W kosci bio-
drowej prawej stwierdzono obecno$¢ niewielkiego ogniska
litycznego.

RTG zeber i tomografia komputerowa klatki piersiowej z kon-
trastem wykazaty obecnos¢ ognisk litycznych w zebrach, ktére
byty widoczne réwniez w scyntygrafii i wykazywaty wzmozony
wychwyt radioizotopu.

Tomografia komputerowa i rezonans magnetyczny gtowy
i szyi z kontrastem wykazaty obecno$¢ niejednorodnego guza
w okolicy nadoczodotowej lewej, ktéry wzmacniat sie po kontra-
$cie i powodowat destrukcje kosci oczodotu lewego (Fig.5).

Guz szerzyt sie do gérno-bocznej czesci oczodotu lewego,
przesuwat gatke oczng i gruczot tzowy do dotu oraz penetrowat
do dotu jarzmowego (Fig.6). W trzonie i skrzydtach kosci klino-
wej oraz kosci skroniowej po stronie lewej wystepowaty ogniska
lityczne (Fig.7).
2/2017
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Przerwana byta blaszka kostna od strony zewnetrznej i od
strony dotu Srodkowego czaszki w kosci skroniowej i zniszcze-
niu ulegty komérki sutkowate (Fig.8). W okolicy czotowej lewej
pod skéra byty obecne dwa obszary izointensywne do kory mé-
zgowej w sekwencji T1, hiperintensywne w sekwencji T2, stabo
wzmacniajace sie po kontrascie (Fig.9).

Badanie immunohistochemiczne materiatu operacyjnego po-
twierdzito histiocytoze komérek Langerhansa.

Po 26 miesigcach leczenia operacyjnego, radioterapia i che-
mioterapiag na Oddziale Onkologii, Hematologii i Chemiotera-
pii Gérnoslaskiego Centrum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawta Il
w Katowicach uzyskano zmniejszenie wymiaréw guza w oczodo-
le, dole skrzydtowo-podniebiennego, kosci czotowej, klinowe;j
i skroniowej, wyrostku jarzmowym, zatoce szczekowej i wy-
rostku sutkowatym po stronie lewej. Kosci ulegty przebudowie
i stwierdzono ewolucje zmian w kosSciach od postaci torbielowa-
tej do sklerotycznej oraz mniejsze wzmocnienie po kontrascie.

Nie uzyskano catkowitej remisji zmian w zebrach po stronie
lewej oraz w koéci udowej i biodrowej prawej. Leczenie jest

kontynuowane.
Dyskusja

Zaprezentowane przypadkisg przyktadem wieloogniskowej jed-
nouktadowej histiocytozy komérek Langerhansa z zajeciem ko-
Sci i réznym obrazem radiologicznym zmian w kosciach u dzieci
w wieku 2 lat.

Chcemy zwréci¢ uwage na réznorodny i mato charaktery-
styczny obraz kliniczny i radiologiczny oraz znaczenie badan im-
munohistochemicznych w rozpoznaniu histiocytozy, ktéra jest
rzadka chorobg, jednak powinna by¢ brana pod uwage w dia-
gnostyce réznicowej choréb u dzieci.

Zmiany w kosci skroniowej w przebiegu histiocytozy powodo-
waty bél ucha, wyciek z ucha i pogorszenie stuchu, ktére nasu-
waty podejrzenie zapalenia ucha $rodkowego, perlaka i ropnia
wyrostka sutkowatego [15].

Zmiany w zatokach obocznych nosaiw jamie nosowejw prze-
biegu histiocytozy powodowaty krwawienie z nosa, w réznico-
waniu brano pod uwage polipy nosa, polipy szczekowo-choanal-
ne, naczyniakowtékniaka mtodziefczego i mieSniakomiesaka
prazkowanokomérkowego.

Histiocytoza w oczodole powodowata wytrzeszcz gatkiocznej
i obrzek tkanek miekkich okolicy oczodotu, w diagnostyce rézni-
cowej brano pod uwage obrzekowego guza Pottai ropier podo-
kostnowy oczodotu.

Histiocytoza wystepowata w kos$ciach w postaci mnogich
ognisk osteolitycznych (ziarniniakéw kwasochtonnych). Mniej-
sze ziarniniaki kwasochtonne miaty posta¢ ognisk o regularnych
zarysach, wieksze ziarniniaki miaty nieréwne zarysy, niszczyty
kos¢, ulegaty niejednorodnemu wzmocnieniu po kontrascie
i naciekaty tkanki miekkie. Ziarniniaki kwasochtonne wzmacnia-
ty sie po kontrascie we wczesnej fazie choroby. W péZnej fazie
choroby widoczne byto pogrubienie i sklerotyczna przebudowa
2/2017
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kosci. Ziarniniaki w ko$ciach w badaniu MR miaty postac¢ ognisk
o niskim i posrednim sygnale w sekwencji T1, wysokim sygnale
w sekwencji T2 i wzmacniaty sie po kontrascie we wczesnej fazie
choroby.

Histiocytoza w kosci klinowej u jednego dziecka miata postac
licznych ziarniniakéw kwasochtonnych z brzegiem sklerotycz-
nym, u drugiego wystepowata duza destrukcja trzonu, skrzy-
det kosci klinowej i wyrostka skrzydtowo-podniebiennego oraz
przebudowa sklerotyczna pozostatego fragmentu kostnego.
W trakcie leczenia wycofaty sie nacieki miekkotkankowe i wi-
doczna byta postepujaca sklerotyzacja kosci klinowej. Zmiany
w przebiegu histiocytozy najczesciej wystepuja w oczodole, ko-
$ci skroniowej i zatokach szczekowych, rzadko w kosci klinowej
i dlatego nalezy pamieta¢ o mozliwosci wystepowania zmian
w jej obrebie.

Ogniska lityczne ze sklerotycznym brzegiem w kosSciach twa-
rzoczaszki w histiocytozie byty réznicowane z zapaleniem kosci
i miesakiem Ewinga, destrukcja kosci skroniowej w histiocytozie
byta réznicowana z zapaleniem wyrostka sutkowatego, ogniska
lityczne w kosciach podstawy czaszki z zajeciem opony twardej
byty réznicowane z sarkoidoza.

Histiocytoza powodowata destrukcje kosci czaszki oraz nacie-
kata mieénie i struktury miekkotkankowe gtowy i szyi, co byto
widoczne w badaniach TK i MR [16], jednak rozpoznanie histio-
cytozy na podstawie badan obrazowych i réznicowanie z innymi
chorobamiw obrebie gtowy i szyi byto trudne.

Histiocytoza jest rozpoznawana w badaniu mikroskopo-
wym w mikroskopie elektronowym na podstawie obecno-
Sci komoérek Langerhansa, ziarnistosci Birbecka i powierz-
chownych antygenéw CD1a i S100 oznaczanych w badaniu
immunohistochemicznym.

Leczeniem z wyboru jest terapia ztozona; chemioterapia, ra-
dioterapia i leczenie operacyjne.

Postac kostna histiocytozy dobrze rokuje, wigze sie z mniej in-
tensywnym leczeniem i dobrze odpowiada na leczenie. Pacjenci
ze zmianami w twarzoczaszce, OUN i kregostupie w przebiegu
histiocytozy maja najwiecej powiktan i wznéw po leczeniu i dla-
tego histiocytoza w obrebie gtowy i szyi ma najgorsze rokowa-
nie [17].

Prezentowani pacjenci z uwagi na rozlegto$¢ zmian w twarzo-
czaszce w przebiegu histiocytozy mieli powiktania miejscowe,
leczenie byto ztozone i dtugotrwate, w trakcie leczenia pojawita
sie progresja choroby i nie uzyskano catkowitego wyleczenia.

Whioski

Histiocytoza jest rzadka choroba wystepujaca najczesciej
u dzieci w obrebie gtowy i szyi, o mato charakterystycznym
obrazie klinicznym oraz radiologicznym, dlatego nalezy o niej
pamietac i uwzglednia¢ ja w diagnostyce réznicowej. Zmiany
w kosSciach najczesciej wystepuja w oczodole, kosci skroniowej
i zatoce szczekowej, rzadko w kosci klinowej. Wiek dziecka i lo-
kalizacja zmian nasuwaja podejrzenie histiocytozy./@
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