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STRESZCZENIE

Celem opracowania jest przedstawienie standardéw dotyczacych postepowania diagno-
stycznego w histiocytozie z komoérek Langerhansa (LCH) u dzieci. Rekomendacje przygo-
towano na podstawie aktualnych protokotow terapeutycznych zalecanych przez Histiocyte
Society oraz przegladu aktualnych opublikowanych zalecer miedzynarodowych grup robo-
czych zajmujacych sie zagadnieniami z zakresu LCH, a takze wtasnych doswiadczen.
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ABSTRACT

The aim of this paper is to present guidelines on the diagnosis of pediatric Langerhans cell
histiocytosis (LCH). The presented guidelines are based on the therapeutic protocols rec-
ommended by the Histiocyte Society and review of recent published recommendations of
international LCH working groups, published literature and own experience.

Key words: Langerhans cell histiocytosis, children, diagnosis

METODYKA

Standard przygotowano na podstawie aktualnych
protokotéw terapeutycznych zalecanych przez Hi-
stiocyte Society dostepnych na stronie internetowej
organizacji [1]. Oparto sie rowniez na publikacjach
z czasopism z listy filadelfijskiej lat 2009-2018 [2].
Przyjeto system wartosciowania rekomendacji Pol-
skiego Towarzystwa Onkologii i Hematologii Dzie-
ciece;j.

72 Przeglad (i) Pediatryczny

REKOMENDACJE

Podstawa rozpoznania histiocytozy komdrek Lan-
gerhansa jest badanie histopatologiczne, w ktérym
zostanie stwierdzona w badanej tkance obecnos¢ ko-
morek Langerhansa, oraz badanie immunofenotypo-
we, ktdre potwierdzi obecno$¢ w tych komoérkach an-
tygenu CDla i/lub CD207. Badanie CD207 zastapilo
w diagnostyce LCH wykrywanie ziarnistosci Birbec-
ka metodami mikroskopowymi (AII) [3]. Ze wzgle-
du na to, ze LCH jest schorzeniem rzadkim, wska-
zana jest konsultacja badania histopatologicznego
winnym osérodku, majagcym dos$wiadczenie w dia-
gnostyce LCH (BIII).
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Tabela I. Nieprawidtowosci w badaniu klinicznym lub w badaniach dodatkowych oraz konieczne uzupetnienie

diagnostyki w przypadku ich wystapienia

Table I. Abnormalities in physical examination or in supplementary tests and the necessary additional diagnostic pro-

cedures

Cytopenia dwu- lub trzyliniowa, utrzymujaca sie jednoli-
niowa cytopenia
Dysfunkcja watroby

Nieprawidtowe RTG ptuc lub inne objawy ze strony
uktadu oddechowego

Zajecie kosci pokrywy czaszki, szczeki lub zuchwy

Podejrzenie zajecia kregow
Zaburzenia widzenia lub objawy neurologiczne

Podejrzenie zaburzen endokrynologicznych (np. niskoro-
stos¢, poiluria, polidypsja, przedwczesne lub opdZznione
dojrzewanie)

Uszkodzenie lub podejrzenie uszkodzenia stuchu lub
zajecie wyrostka sutkowatego

Niewyjasniona przewlekta biegunka, brak przyrostu
masy ciata lub objawy zespotu ztego wchtaniania

Biopsja i trepanobiopsja szpiku w celu wykluczenia innych
przyczyn

Biopsja watroby w przypadku réznicowania z innymi scho-
rzeniami, np. pierwotnym stwardniajagcym zapaleniem drog
z6tciowych

HR-TK lub MD-TK ptuc

Spirometria

BAL w celu wykrycia komorek CD1a dodatnich, a w przy-
padku gdy niediagnostyczny do rozwazenia biopsja ptuca
MRI z kontrastem obejmujace mézgowie, 0$ podwzgorze-
-przysadka oraz kosci czaszki

MRI rdzenia kregowego z kontrastem

MRI z kontrastem obejmujgce mézgowie, 0$ podwzgorze-
-przysadka oraz kosci czaszki

Badanie neurologiczne

Badanie neuropsychologiczne

MRI z kontrastem obejmujace mdzgowie, 0$ podwzgorze-
-przysadka oraz kosci czaszki

Diagnostyka endokrynologiczna

Badanie stuchu

MRI z kontrastem obejmujace mézgowie, 0$ podwzgorze-
-przysadka oraz kosci czaszki

HR-TK kosci skroniowej

Endoskopia i biopsja

Na podstawie najnowszych doniesienn wszyscy
pacjenci powinni mie¢ wykonane badanie gene-
tyczne, identyfikujace mutacje BRAF oraz Ras/Raf/
MEK (mitogen-activated protein kinase kinase)/ERK
(extracellular signal-regulated kinase) (BIII). Wynik
tego badania, w przypadku niepowodzenia leczenia
standardowego, moze by¢ podstawg do kwalifikacji
pacjenta do terapii celowanych (AII) [4].

Kazdy pacjent z rozpoznang LCH powinien mie¢
wykonane badania dodatkowe, pozwalajace zakwali-
fikowa¢ go do jednej z postaci choroby: posta¢ jedno-
ukladowa (single system) lub posta¢ wielouktadowa
(multi system), oraz pozwalajace okresli¢ zajecie na-
rzadow ryzyka [2, 3] (AIL).

Do badan podstawowych naleza badania krwi
(petna morfologia, aminotransferazy, bilirubina, li-
pidogram, ALP, GGTP, mocznik, kreatynina, fer-
rytyna, elektrolity oraz ukfad krzepniecia), badanie
ogélne moczu oraz badania obrazowe (RTG klatki
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piersiowej, USG jamy brzusznej oraz badanie ukla-
du kostnego metoda scyntygrafii lub PET) [3] (AII).
U chorych ze wskazaniami do leczenia systemowego
standardem diagnostyki wstepnej jest badanie PET,
ze wzgledu na wieksza dokladnos¢ w wykrywaniu
ognisk choroby oraz wieksza przydatnos$¢ w ocenie
efektow leczenia [5] (BII).

U pacjentéw z podejrzeniem zajecia innych or-
ganoéw w badaniach podstawowych (w tym organéw
ryzyka) konieczne jest wykonanie dodatkowych ba-
dan wg tabeli I, przygotowanej na podstawie wersji
angielskiej protokotu terapeutycznego [3] (AII).

Standardem u pacjentéw leczonych systemo-
wo jest ocena jego efektu po terapii indukcyjnej za
pomoca oceny klinicznej i badan dodatkowych, na
podstawie ktorych byla kwalifikacja do grupy tera-
peutycznej. Pacjenci nieleczeni systemowo réwniez
powinni mie¢ okresowo wykonywane badania oce-
niajace aktywnos¢ choroby [2, 3] (AII).
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