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OSSZEFOGLALAS

A ritka elb6fordulasi Langerhans sejtes histiocytosis
(LCH) felnéttkorban valtozatos tiinetekkel jelentkezd, is-
tdas mellett iijabb klasszifikdcio alkalmazdsa javasolt: egy
vagy tobb szervre lokalizdlodo és/vagy zavart szervi mii-
kodéssel kisért formdk. A bortiinetek az esetek 30-50%-
ban fordulnak elé.

20 év alatt a SZTE Borgyogydaszati és Allergoldgiai Kli-
nikdan 14 beteget kezeltek LCH miatt. A betegek felénél
t6bb szervre lokalizdlodo, sulyos tiinetekkel kisért forma
allt fenn. A kiilonbozé kezelési modok alkalmazdsaval 9
betegnél jo illetve kielégitd eredményt lehetett elérni, 5
beteg azonban meghalt. Eredményeiket rovid irodalmi dt-
tekintéssel vetik ossze.

Kulcsszavak:
feln6ttkori Langerhans sejtes histiocytosis -
bértiinetek - kezelési médok

SUMMARY

Fourteen patients with adult Langerhans cell histiocytosis
(LCH) have been treated over a twenty-year-period at the
Department of Dermatology and Allergology, University
of Szeged. According to the organ involvement and
clinical course different treatment modalities have been
employed. Five patients died of the disease and nine
patients are improved and symptom-free or well with
minor clinical signs.

Adult LCH is a rare disease with unknown etiology.
Depending on the organs involved LCH has been
classified into three forms: single system disease,
multisystem disease and multisystem disease with organ
dysfunction. Skin symptoms occur in approximately 50%
of cases.
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A histiocytds tumorok szarmazhatnak a Langerhans sej-
tekbol vagy a makrophag/monocyta sejtekbdl. A kétféle
sejtvonal immunhistochemiai médszerekkel és elektron-
mikroszképos vizsgalattal j6l elkiilonithetd.

A Langerhans sejtes histiocytosisra (LCH) a CDla
pozitiv dendritikus sejtek proliferatioja jellemz6 (7). Ritka
el6forduldsu, valtozatos klinikai megjelenésti, nem tiszta-
zott etioldgidju betegség. Megoszlanak a vélemények,
hogy daganatos betegség, immunreguldciés zavaron ala-
puld betegség vagy reaktiv kérkép. Szamos szervet érint-
het, lefolydsa a nagy mortalitasu, f6leg fiatal gyermekkor-
ban fellépd formdktdl a krénikus lefolyasd, inkabb felndt-
teken jelentkez6 korképekig terjed. A klasszikus osztalyo-
z4as szerint harom tipusa ismert a kérképnek: Letterer-
Siwe betegség, Hand-Schiiller-Christian betegség, eosino-
phil granuloma; majd 1987-ben a ,,Histiocytic Society” a
betegség harom stadiumat kiilonboztette meg: egy szervre
lokalizalt betegség, multiplex rendszerbetegség, tobb
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szervet érintd (multisystemds) rendszerbetegség szervi
funkciézavarokkal.

Chu és mtsai (5) alternativ elnevezésként akut disszemi-
nalt LCH, multifocalis kronikus LCH és focalis kronikus
LCH format javasoltak. Prognosztikai faktor az életkor, az
érintett szervek szdma, az életfontossagu szervek zavart
mikodése.

A felnéttkorban jelentkez6 LCH 1-2/10°% szignifikdnsan
alacsonyabb, mint a gyermekkorban jelentkez6 formak. A
bértiinetek gyakorisdga 30-50% kozott mozog az irodalmi
adatok alapjan.

Betegek

Az elmdlt 20 évben (1987-2007 kozott) SZTE Bdorgyogydszati és
Allergoldgiai Klinikan 14 beteget észleltiink LCH gyandjaval, ebbdl
a kivizsgdlds sordn egy betegnél indetermindlt sejtes histiocytosis
igazolddott, a tobbi LCH-nak bizonyult. A férfi-n§ ardny 5:9, az
életkori megoszlas 24-91 év, az atlag életkor 53 év volt. Betegeink
adatait, tiineteit az /. tdblazat tartalmazza, melybdl kittinik, hogy
kozel 50%-ban tobb szervre lokalizalt, stlyos klinikai tiinetek je-
lentkeztek. Ugyancsak tdblazatban foglaltuk 0ssze (2. tdbldzat) a ke-
zelési modokat és a korlefolyast.



Beteg | Kor/ | Fej | Hajlat | Egyéb | Geni- | Bortiinet Csont | Tiid6 | Endokrin | Lympho
nem bortiinet | talia ret.
rendsz.
E 24/2 |- |+ - - Pruritus, papuldk | - - - -
2 40/Q |- |+ + - Pruritus, - + - +
papuldk,
csomok
3 82/Q [+ |+ + - Pruritus, - - - +
papulék,
plakkok, erosiok
4, 47/9 | - - + + Tomott, ulceralt | - - - -
plakkok, csomok
5. 218 |+ |+ + = Pruritus, - ¥ - &
erythema,plakkok
6.% 30/3 | - - + = Tomaott plakkok, | - + s -
csomok
g 68/ | - + + - Papulak, - - + +
plakkok, Diabetes
erosiok insipidus
8. 91/ | - |+ + - Pruritus, papuldk | + - - -
9, 51/9 | - = = 4 Vulva erosio, + & + 2
szajnyh. fekély Diabetes
insipidus
10. |36/3 |+ |+ + + Papulék, - + + +
plakkok, Diabetes
erosiok insipidus
11. 50/8 |- |+ - = Pruritus, - - + +
erythema, Diabetes
plakkok, csomok mellitus
12. 65/ |+ |+ + - Erythema, - - - +
plakkok, ITP
erosiok
13. 66/% | - + + - Egb nyelv, - - + -
szajnyh. fekély, Diabetes
papuldk insipidus
14. 56/3 |+ |- + - Papulak, - + + +
csomok, erosiok Diabetes
insipidus
1. tablazat
Betegeink klinikai adatai
Megbeszélés gyermekkori esetismertetés Torok és mtsai (15) tollabol

Az ismeretlen etiol6gidgji LCH felndttkori formdjarol
esetkozlések mellett irodalmi o0sszefoglalok is megjelen-
tek az elmult években: Lieberman és mtsai 1996-ban (10)
238 esetet elemeztek, Baumgartner és mtsai (4), Arico és
mtsai 2003-ban (3) 274 esetrdl, Gotz és Fichter 2004-ben
(8) 58 esetrdl szamolt be. 2008-ban cseh szerzdk (1) 18 év
idStartam alatt 17 felndtt beteget észleltek véltozatos tii-
netekkel.

Magyar kozlemény disszeminalt histiocytosis X cimmel
Dolgos és mtsai-tél (6), Zubonyai és mtsai-tol (16), ill.
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jelent meg. Arico 6sszefoglaldja szerint (3) a bér a 3. leg-
gyakoribb érintett szerv a tiid6 €s a csont utan, féleg ak-
kor, ha a betegség multisystemds forméaban jelentkezett.

Betegeink bdrtiinetei pruritus, papula-plakk-csomé, ero-
sio illetve fekély formdjaban jelentkeztek, 6 betegnél a fe-
jen, hajas fejb6ron (/. dbra), 10 betegnél a hajlatok bérén
(2. abra), 3 betegnél a genitalis borteriileten (4, 9, 10. be-
teg), 12 betegnél pedig egyéb testtajakon (3. dbra); gyak-
ran egy betegen tobb lokalizacidban is.

5 betegnél talaltunk tiidS, 3 betegnél csontérintettséget,
5 betegnek volt diabetes insipidusa, 8 betegnél pedig a
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2. tabldzat
Betegeinknél alkalmazott kezelések és a korlefolyds

Hajas fejbdr papulosus tiinetei (14. beteg)

2. dabra
Hajlatok és genitalis bérteriilet tiinetei (10. beteg)
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3. dbra
Kiilonboz6 silyossagui bortiinetek a torzson
(13.¢és 7. beteg)

lymphoreticularis rendszer érintettsége volt kimutathat6. 1
betegiink idiopathids thrombocytopenidban szenvedett
(12. beteg).

2. betegiinknél a bdrtiinetek mellett a jobb femuron
osteolytikus csontlesio, a mellkas-rtg és CT felvételen dif-
fuz , ,honey-comb like” interstitialis betegség, multiplex
apro cystdk voltak kimutathatok (4. dbra).

A diagndzist az érintett szervbdl végzett szovettani vizs-
gdlat biztositja. A bdrben 1€v{ infiltraitumban Langerhans
sejteket, lymphocytédkat és eosinophil granolocytdkat tala-
lunk. Immunhistochemiailag a Langerhans sejtek felszi-
nén a CDla antigén kimutathat6, emellett a sejtek S100
protein pozitivak (5. dbra). Elektronmikroszképpal a Bir-
beck granulumok kimutatdsa koérjelzd lehet (6. dbra).
Vannak kozlések egy relative Gj monoclonalis antitestrdl,
a langerinrél (CD207), amely kozvetleniil a Birbeck gra-
nulumokhoz kapcsolddé 1. tipusd transmembran fehérje
ellen képzddik (11, 12).

A betegség gyanijakor a diagndzis és a terdpia miatt
sziikséges staging vizsgdlatok végzése: csontscintigra-
phia, mellkas- és csontrontgen, hasi UH, rutin laboratériu-



4. abra 7. dbra

Tiidé és csont €rintettséget igazold Axillaris bértiinetek, majd belsd steroid és methotrexat
elvaltozasok képalkot6 vizsgalatokkal kezelés utani tiinetmentes allapot
(10. beteg)

8. dbra
Langerhans sejtes histiocytosis bortiinetei,

helyi steroid és belsé methotrexat kezelés utani allapot
(14. beteg)

mi vizsgalatok, HRCT, 1égzésfunkcid, csont MRI, endo-
krinoldgiai kivizsgdlds, endoszképos vizsgdlatok, eseten-
ként csontveld biopsia, ndgydgydszati vizsgalat.

Differencidl diagnosztikailag a bdrtiinetek a genoder-
matosisok koziil a keratinizacids zavarokkal jar6 Darier
betegséget, holyagos betegségeket (Hailey-Hailey), im-
petiginizdcié esetén bakteridlis és atkds infekcidt uta-
nozhatnak (9). Az indetermindlt sejtes histiocytosis kli-
nikailag hasonlé képpel jarhat, de a Bierbeck granulu-
mok hidnya elkiiloniti a kérképet az LCH-t61 (6. beteg)
(13).

A kezelési lehetdségek a klinikai tiinetek és a szervi
érintettség alapjan kiilonbozdek.

Stockschlaeder és Sucker (14) 0sszefoglalé kozlemé-
nyiikben ismertetik a 2004-ben késziilt els6 nemzetkozi
tanulményban javasolt terdpids elveket (LCH-AI), majd
a tovabbi terdpids lehetSségeket a betegség kiilonbozd
manifeszticiéiban. Allen és McClain (2) terdpids proto-
kollok mellett a betegség multjat, jelenét és jovobeli te-
rapids lehet8ségeit taglaljak 2007-ben megjelent kozle-

5. dbra
A hdmban és a dermisben 1év Langerhans sejtek,
er6s diffiz CD1a és S100 protein pozitivitas
(13. beteg)

ményiikben.
Sebészi eltdvolitds, helyi és systemds steroid kezelés,
Langerhans sejtek HE, S100 protein festéssel, PUVA kezelés, irradiicid, retinoidok, cytostaticumok
valamint elektronmikroszképpal a jellegzetes (vinblastine, etoposide, cyclophosphamid, methotrexate)
Bierbeck granulumok (4. beteg) mellett fontos a megfeleld szubsztitiicids kezelés.
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Betegeink koziil két esetben (2. és 4. beteg) sebészi
kimetszésre volt sziikség, 2 beteg kapott fénykezelést.
Koziiliik az indetermindlt sejtes histiocytosisos bete-
glinknél (6. beteg) dtmeneti javulds kovetkezett be, mig
id6s nébetegiinknél (4. beteg) altalanos allapotromlas
és gyors progresszié miatt csak egy alkalommal volt
moéd a fénykezelésre. A bels6 kezelések koziil elsésor-
ban a steroid és a methotrexate terdpia (6 illetve 7 be-
tegnél) hozott eredményt. A helyi steroid kezelés gyak-
ran j6 kiegészité terapias mod volt (7-8. dbra). Uj ke-
zelési eljarasokrél szintén jelentek meg kozlemények:
CDla antigén elleni monoclonalis antitest haszndlata,
immunmoduldlé szer (thalidomid) adasa, anti CDS52
monoclonalis ellenanyag, alemtuzumab alkalmazdsa
(14).

A betegség lefolydsa és prognézisa tobb tényezo6tdl
fligg: beteg-, betegség- és kezelésfiiggd. 14 betegiink ko-
ziil 6tot elveszitettiink, 9 jo, illetve kielégité allapotban
van a megfeleld szubsztiticids kezelés, illetve egyéb
kiegészitd kezelés mellett. Rendszeres kontrollvizsgéla-
tok, gondozas sziikséges, a betegség recidivija, illetve a
masodik malignomdk korai felismerése, megel6zése
miatt.
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