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Streszczenie

Wstęp: Histiocytoza jest schorzeniem wielo-

układowym [1], w  którym dochodzi do za-

burzenia czynności układu siateczkowo-śródbłon-

kowego, które prowadzi do ciągłej stymulacji 

immunologicznej, podziałów i  nagromadzenia ko-

mórek Langerhansa w różnych narządach. 

Histiocytoza jest rzadką chorobą występującą naj-

częściej u  dzieci w  wieku 1-3 lat [2], nieco częściej 

u chłopców [3-5].

Przypadek kliniczny: Przedstawiamy obraz radiolo-

giczny histiocytozy z  rzadką lokalizacją w kości kli-

nowej u 2 dzieci w badaniu TK i MR. 

Wnioski: Histiocytoza komórek Langerhansa, pomi-

mo że jest rzadką chorobą i z uwagi na niespecyficz-

ny obraz kliniczny i radiologiczny, powinna być bra-

na pod uwagę w diagnostyce różnicowej schorzeń 

w obrębie głowy i szyi.

Słowa kluczowe: guzy głowy i szyi, wielorzędowa 

tomografia komputerowa, rezonans magnetyczny, 

histiocytoza komórek Langerhansa

Abstract

Introduction: Histiocytosis is a multisystem disease 

[1], wherein there is dysfunction of the reticulo-

endothelial system, which leads to chronic immune 

stimulation, proliferation and accumulation of islet 

cells in 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 

a rare 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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Wprowadzenie

Histiocytoza jest schorzeniem wieloukładowym, 

o nieznanej etiologii [6], w którym dochodzi do sty-

mulacji immunologicznej i nagromadzenia komórek 

Langerhansa w  różnych narządach, najczęściej 

w OUN, płucach, skórze, kościach, szpiku kostnym, 

węzłach chłonnych, śledzionie i grasicy. 

Wyróżnia się teorię infekcji, teorię immunolo-

giczną i podłoże genetyczne, które przyczyniają się 

do powstania choroby [7].
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U wielu pacjentów ze zdiagnozowaną histiocytozą występuje spa-

dek limfocytów supresorowych CD8+ i wzrost limfocytów pomocni-

czych CD4+ [8], co świadczy o podłożu immunologicznym choroby.

Najczęstszą lokalizacją histiocytozy u dzieci jest okolica głowy 

i szyi, w 44-48% w czaszce i oczodole, 21-26% w szyjnych węzłach 

chłonnych, w 19-25% w kości skroniowej, 7-10% w szczęce [9]. 

Obraz kliniczny i  radiologiczny histiocytozy jest mało specy-

ficzny i o rozpoznaniu decyduje wynik badania immunohistoche-

micznego, w  którym oznacza się specyficzne dla histiocytozy 

antygeny CD1a i CD11c [10].

Z uwagi na zajęcie przez histiocytozę różnych układów wy-

różnia się postać jednoukładową jednoogniskową w  kościach, 

węzłach chłonnych i  skórze, postać jednoukładową wieloogni-

skową w kościach i węzłach chłonnych i postać wielonarządową, 

która może prowadzić do niewydolności szpiku kostnego, wą-

troby i płuc.

Najczęstszą postacią histiocytozy jest pojedynczy lub wielo-

ogniskowy ziarniniak kwasochłonny [11, 12, 13].

Histiocytoza może mieć postać choroby Abt-Letterer-Siwego, 

która ma przebieg ostry, lokalizację wielonarządową i dotyczy 

dzieci poniżej 2 r. ż. oraz wieloogniskowej choroby Hand-Schul-

ler-Christiana u dzieci w wieku 2-5 lat przebiegającej z moczów-

ką prostą i wytrzeszczem gałek ocznych [14].

Najrzadszą postacią histiocytozy jest choroba Hashimoto-

-Pritzker, w której występują zmiany w tarczycy.

Histiocytoza występuje nieco częściej u chłopców (M:K; 1,6-

1,7:1), w wieku od kilku miesięcy do 15 lat (średni wiek 3 lata).

Przedstawiamy obraz radiologiczny histiocytozy ze zmianami 

w twarzoczaszce i zajęciem kości klinowej w badaniu TK i MR u 2 

dzieci.

Przypadek kliniczny

Przypadek 1

Dziewczynka 2-letnia została przyjęta do Górnośląskiego Cen-

trum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawła II w Katowicach z powodu 

powtarzających się krwawień z nosa, pogorszenia słuchu i wzro-

ku. W badaniu fizykalnym stwierdzono obrzęk tkanek miękkich 

twarzoczaszki po stronie prawej, powiększony migdałek gardło-

wy i powiększone węzły chłonne szyjne. 

W badaniu RTG twarzoczaszki występowała destrukcja kost-

na kości klinowej i  wzmożona sklerotyzacja pozostałego frag-

mentu kości klinowej po stronie prawej.

W badaniu USG szyi występowały powiększone węzły chłon-

ne po stronie prawej, bez widocznej wnęki oraz o zwiększonym 

przepływie w badaniu Color i Power dopler.

Tomografia komputerowa oraz rezonans magnetyczny gło-

wy i szyi z kontrastem wykazały obecność guza w obrębie dołu 

skrzydłowo-podniebiennego po stronie prawej, który niejedno-

rodnie wzmacniał się po kontraście (Fig.1).

Guz powodował destrukcję trzonu, skrzydła mniejszego, 

skrzydła większego i  wyrostka skrzydłowo-podniebiennego 

kości klinowej prawej, naciekał mięsień skrzydłowy boczny 

i  przyśrodkowy oraz ujście gardłowe trąbki słuchowej i  wnikał 

do dołu środkowego czaszki oraz uciskał płat skroniowy (Fig.2). 

Guz szerzył się do kanału nerwu wzrokowego prawego, przyle-

gał do przyczepu mięśnia prostego dolnego i do tętnicy szyjnej 

wewnętrznej prawej oraz wnikał do przewodu nosowego po 

stronie prawej i powodował niedrożność nozdrzy tylnych (Fig.3).

Fragment skrzydła większego kości klinowej prawej był prze-

budowany sklerotycznie.

W jamie bębenkowej po stronie prawej występowały masy 

miękkotkankowe otaczające kosteczki słuchowe i  powodujące 

całkowitą bezpowietrzność jamy bębenkowej (Fig.4). Występo-

wały powiększone migdałki podniebienne po obu stronach i po-

większone węzły chłonne szyjne po stronie prawej.

Badanie immunohistochemiczne materiału operacyjnego po-

twierdziło histiocytozę komórek Langerhansa.

Dziecko było leczone operacyjnie, radioterapią i  otrzymało 

4 cykle chemioterapii w  czasie pobytu na Oddziale Onkologii, 

Hematologii i  Chemioterapii Górnośląskiego Centrum Zdro-

wia Dziecka im. Jana Pawła II w  Katowicach, po których uzy-

skano częściowe zmniejszenie wielkości guza w  kości klinowej 

i  w  dole skrzydłowo-podniebiennym prawym. Leczenie jest 

kontynuowane.

Przypadek 2

Chłopiec 2-letni został przyjęty do Górnośląskiego Centrum Zdro-

wia Dziecka im. Jana Pawła II w Katowicach z powodu wytrzesz-

czu lewej gałki ocznej oraz bólu żeber i prawej kości udowej. W ba-

daniu fizykalnym stwierdzono obrzęk tkanek miękkich okolicy 

nadoczodołowej lewej i powiększone węzły chłonne szyjne. 

W badaniu RTG kości udowej prawej uwidoczniono ognisko 

lityczne.

Tomografia komputerowa kości udowej z  kontrastem po-

twierdziła obecność ogniska litycznego, ścieńczenie i  ubytki 

warstwy korowej oraz obecność złośliwych odczynów okost-

nowych. Ognisko w  kości udowej wykazywało nieregularne 

wzmocnienie po kontraście, bez nacieku mięśni. W  kości bio-

drowej prawej stwierdzono obecność niewielkiego ogniska 

litycznego.

RTG żeber i tomografia komputerowa klatki piersiowej z kon-

trastem wykazały obecność ognisk litycznych w żebrach, które 

były widoczne również w scyntygrafii i wykazywały wzmożony 

wychwyt radioizotopu.

Tomografia komputerowa i  rezonans magnetyczny głowy 

i  szyi z  kontrastem wykazały obecność niejednorodnego guza 

w okolicy nadoczodołowej lewej, który wzmacniał się po kontra-

ście i powodował destrukcję kości oczodołu lewego (Fig.5). 

Guz szerzył się do górno-bocznej części oczodołu lewego, 

przesuwał gałkę oczną i gruczoł łzowy do dołu oraz penetrował 

do dołu jarzmowego (Fig.6). W trzonie i skrzydłach kości klino-

wej oraz kości skroniowej po stronie lewej występowały ogniska 

lityczne (Fig.7). 
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Przerwana była blaszka kostna od strony zewnętrznej i  od 

strony dołu środkowego czaszki w  kości skroniowej i  zniszcze-

niu uległy komórki sutkowate (Fig.8). W okolicy czołowej lewej 

pod skórą były obecne dwa obszary izointensywne do kory mó-

zgowej w sekwencji T1, hiperintensywne w sekwencji T2, słabo 

wzmacniające się po kontraście (Fig.9). 

Badanie immunohistochemiczne materiału operacyjnego po-

twierdziło histiocytozę komórek Langerhansa.

Po 26 miesiącach leczenia operacyjnego, radioterapią i  che-

mioterapią na Oddziale Onkologii, Hematologii i  Chemiotera-

pii Górnośląskiego Centrum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawła II 

w Katowicach uzyskano zmniejszenie wymiarów guza w oczodo-

le, dole skrzydłowo-podniebiennego, kości czołowej, klinowej 

i  skroniowej, wyrostku jarzmowym, zatoce szczękowej i  wy-

rostku sutkowatym po stronie lewej. Kości uległy przebudowie 

i stwierdzono ewolucję zmian w kościach od postaci torbielowa-

tej do sklerotycznej oraz mniejsze wzmocnienie po kontraście. 

Nie uzyskano całkowitej remisji zmian w  żebrach po stronie 

lewej oraz w  kości udowej i  biodrowej prawej. Leczenie jest 

kontynuowane.

Dyskusja

Zaprezentowane przypadki są przykładem wieloogniskowej jed-

noukładowej histiocytozy komórek Langerhansa z zajęciem ko-

ści i różnym obrazem radiologicznym zmian w kościach u dzieci 

w wieku 2 lat.

Chcemy zwrócić uwagę na różnorodny i  mało charaktery-

styczny obraz kliniczny i radiologiczny oraz znaczenie badań im-

munohistochemicznych w  rozpoznaniu histiocytozy, która jest 

rzadką chorobą, jednak powinna być brana pod uwagę w  dia-

gnostyce różnicowej chorób u dzieci.

Zmiany w kości skroniowej w przebiegu histiocytozy powodo-

wały ból ucha, wyciek z ucha i pogorszenie słuchu, które nasu-

wały podejrzenie zapalenia ucha środkowego, perlaka i  ropnia 

wyrostka sutkowatego [15].

Zmiany w zatokach obocznych nosa i w jamie nosowej w prze-

biegu histiocytozy powodowały krwawienie z nosa, w różnico-

waniu brano pod uwagę polipy nosa, polipy szczękowo-choanal-

ne, naczyniakowłókniaka młodzieńczego i  mięśniakomięsaka 

prążkowanokomórkowego.

Histiocytoza w oczodole powodowała wytrzeszcz gałki ocznej 

i obrzęk tkanek miękkich okolicy oczodołu, w diagnostyce różni-

cowej brano pod uwagę obrzękowego guza Potta i ropień podo-

kostnowy oczodołu.

Histiocytoza występowała w  kościach w  postaci mnogich 

ognisk osteolitycznych (ziarniniaków kwasochłonnych). Mniej-

sze ziarniniaki kwasochłonne miały postać ognisk o regularnych 

zarysach, większe ziarniniaki miały nierówne zarysy, niszczyły 

kość, ulegały niejednorodnemu wzmocnieniu po kontraście 

i naciekały tkanki miękkie. Ziarniniaki kwasochłonne wzmacnia-

ły się po kontraście we wczesnej fazie choroby. W późnej fazie 

choroby widoczne było pogrubienie i sklerotyczna przebudowa 

kości. Ziarniniaki w kościach w badaniu MR miały postać ognisk 

o niskim i pośrednim sygnale w sekwencji T1, wysokim sygnale 

w sekwencji T2 i wzmacniały się po kontraście we wczesnej fazie 

choroby.

Histiocytoza w kości klinowej u jednego dziecka miała postać 

licznych ziarniniaków kwasochłonnych z  brzegiem sklerotycz-

nym, u  drugiego występowała duża destrukcja trzonu, skrzy-

deł kości klinowej i wyrostka skrzydłowo-podniebiennego oraz 

przebudowa sklerotyczna pozostałego fragmentu kostnego. 

W  trakcie leczenia wycofały się nacieki miękkotkankowe i  wi-

doczna była postępująca sklerotyzacja kości klinowej. Zmiany 

w przebiegu histiocytozy najczęściej występują w oczodole, ko-

ści skroniowej i zatokach szczękowych, rzadko w kości klinowej 

i  dlatego należy pamiętać o  możliwości występowania zmian 

w jej obrębie.

Ogniska lityczne ze sklerotycznym brzegiem w kościach twa-

rzoczaszki w histiocytozie były różnicowane z zapaleniem kości 

i mięsakiem Ewinga, destrukcja kości skroniowej w histiocytozie 

była różnicowana z zapaleniem wyrostka sutkowatego, ogniska 

lityczne w kościach podstawy czaszki z zajęciem opony twardej 

były różnicowane z sarkoidozą.

Histiocytoza powodowała destrukcję kości czaszki oraz nacie-

kała mięśnie i  struktury miękkotkankowe głowy i  szyi, co było 

widoczne w badaniach TK i MR [16], jednak rozpoznanie histio-

cytozy na podstawie badań obrazowych i różnicowanie z innymi 

chorobami w obrębie głowy i szyi było trudne.

Histiocytoza jest rozpoznawana w  badaniu mikroskopo-

wym w  mikroskopie elektronowym na podstawie obecno-

ści komórek Langerhansa, ziarnistości Birbecka i  powierz-

chownych antygenów CD1a i  S100 oznaczanych w  badaniu 

immunohistochemicznym.

Leczeniem z wyboru jest terapia złożona; chemioterapia, ra-

dioterapia i leczenie operacyjne. 

Postać kostna histiocytozy dobrze rokuje, wiąże się z mniej in-

tensywnym leczeniem i dobrze odpowiada na leczenie. Pacjenci 

ze zmianami w twarzoczaszce, OUN i kręgosłupie w przebiegu 

histiocytozy mają najwięcej powikłań i wznów po leczeniu i dla-

tego histiocytoza w obrębie głowy i szyi ma najgorsze rokowa-

nie [17]. 

Prezentowani pacjenci z uwagi na rozległość zmian w twarzo-

czaszce w  przebiegu histiocytozy mieli powikłania miejscowe, 

leczenie było złożone i długotrwałe, w trakcie leczenia pojawiła 

się progresja choroby i nie uzyskano całkowitego wyleczenia.

Wnioski

Histiocytoza jest rzadką chorobą występującą najczęściej 

u  dzieci w  obrębie głowy i  szyi, o  mało charakterystycznym 

obrazie klinicznym oraz radiologicznym, dlatego należy o  niej 

pamiętać i  uwzględniać ją w  diagnostyce różnicowej. Zmiany 

w kościach najczęściej występują w oczodole, kości skroniowej 

i zatoce szczękowej, rzadko w kości klinowej. Wiek dziecka i lo-

kalizacja zmian nasuwają podejrzenie histiocytozy.
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