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STRESZCZENIE
Celem opracowania jest przedstawienie standardów dotycz.cych post<powania diagno-
stycznego w hisঞocytozie z komórek Langerhansa (LCH) u dzieci. Rekomendacje przygo-
towano na podstawie aktualnych protokojów terapeutycznych zalecanych przez Hisࢼocyte 
Society oraz przegl.du aktualnych opublikowanych zaleceॉ mi<dzynarodowych grup robo-
czych zajmuj.cych si< zagadnieniami z zakresu LCH, a tak৵e wjasnych doঋwiadczeॉ. 
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ABSTRACT 
The aim of this paper is to present guidelines on the diagnosis of pediatric Langerhans cell 
hisঞocytosis (LCH). The presented guidelines are based on the therapeuঞc protocols rec-
ommended by the Hisঞocyte Society and review of recent published recommendaঞons of 
internaঞonal LCH working groups, published literature and own experience.
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METODYKA

Standard przygotowano na podstawie aktualnych 
protokołów terapeutycznych zalecanych przez Hi-
stiocyte Society dostępnych na stronie internetowej 
organizacji [1]. Oparto się również na publikacjach 
z czasopism z listy $ladel$jskiej lat 2009-2018 [2]. 
Przyjęto system wartościowania rekomendacji Pol-
skiego Towarzystwa Onkologii i Hematologii Dzie-
cięcej.

REKOMENDACJE

Podstawą rozpoznania histiocytozy komórek Lan-
gerhansa jest badanie histopatologiczne, w którym 
zostanie stwierdzona w badanej tkance obecność ko-
mórek Langerhansa, oraz badanie immunofenotypo-
we, które potwierdzi obecność w tych komórkach an-
tygenu CD1a i/lub CD207. Badanie CD207 zastąpiło 
w diagnostyce LCH wykrywanie ziarnistości Birbec-
ka metodami mikroskopowymi (AII) [3]. Ze wzglę-
du na to, że LCH jest schorzeniem rzadkim, wska-
zana jest konsultacja badania histopatologicznego 
w innym ośrodku, mającym doświadczenie w dia-
gnostyce LCH (BIII).
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Na podstawie najnowszych doniesień wszyscy 
pacjenci powinni mieć wykonane badanie gene-
tyczne, identy$kujące mutacje BRAF oraz Ras/Raf/
MEK (mitogen-activated protein kinase kinase)/ERK 
(extracellular signal-regulated kinase) (BIII). Wynik 
tego badania, w przypadku niepowodzenia leczenia 
standardowego, może być podstawą do kwali$kacji 
pacjenta do terapii celowanych (AII) [4].

Każdy pacjent z rozpoznaną LCH powinien mieć 
wykonane badania dodatkowe, pozwalające zakwali-
$kować go do jednej z postaci choroby: postać jedno-
układowa (single system) lub postać wieloukładowa 
(multi system), oraz pozwalające określić zajęcie na-
rządów ryzyka [2, 3] (AII). 

Do badań podstawowych należą badania krwi 
(pełna morfologia, aminotransferazy, bilirubina, li-
pidogram, ALP, GGTP, mocznik, kreatynina, fer-
rytyna, elektrolity oraz układ krzepnięcia), badanie 
ogólne moczu oraz badania obrazowe (RTG klatki 

piersiowej, USG jamy brzusznej oraz badanie ukła-
du kostnego metodą scyntygra$i lub PET) [3] (AII). 
U chorych ze wskazaniami do leczenia systemowego 
standardem diagnostyki wstępnej jest badanie PET, 
ze względu na większą dokładność w wykrywaniu 
ognisk choroby oraz większą przydatność w ocenie 
efektów leczenia [5] (BII).

U pacjentów z podejrzeniem zajęcia innych or-
ganów w badaniach podstawowych (w tym organów 
ryzyka) konieczne jest wykonanie dodatkowych ba-
dań wg tabeli I, przygotowanej na podstawie wersji 
angielskiej protokołu terapeutycznego [3] (AII). 

Standardem u pacjentów leczonych systemo-
wo jest ocena jego efektu po terapii indukcyjnej za 
pomocą oceny klinicznej i badań dodatkowych, na 
podstawie których była kwali$kacja do grupy tera-
peutycznej. Pacjenci nieleczeni systemowo również 
powinni mieć okresowo wykonywane badania oce-
niające aktywność choroby [2, 3] (AII).

Tabela I. Nieprawidjowoঋci w badaniu klinicznym lub w badaniach dodatkowych oraz konieczne uzupejnienie 
diagnostyki w przypadku ich wyst.pienia
Table I. Abnormaliࢼes in physical examinaࢼon or in supplementary tests and the necessary addiࢼonal diagnosࢼc pro-
cedures 

Nieprawidjowoঋci w badaniach podstawowych Konieczne uzupejnienie diagnostyki
Cytopenia dwu- lub trzyliniowa, utrzymuj.ca si< jednoli-
niowa cytopenia

Biopsja i trepanobiopsja szpiku w celu wykluczenia innych 
przyczyn

Dysfunkcja w.troby Biopsja w.troby w przypadku ró৵nicowania z innymi scho-
rzeniami, np. pierwotnym stwardniaj.cym zapaleniem dróg 
৵ójciowych

Nieprawidjowe RTG pjuc lub inne objawy ze strony 
ukjadu oddechowego

HR-TK lub MD-TK pjuc
Spirometria
BAL w celu wykrycia komórek CD1a dodatnich, a w przy-
padku gdy niediagnostyczny do rozwa৵enia biopsja pjuca

Zaj<cie koঋci pokrywy czaszki, szcz<ki lub ৵uchwy MRI z kontrastem obejmuj.ce mózgowie, oঋ podwzgórze-
-przysadka oraz koঋci czaszki

Podejrzenie zaj<cia kr<gów MRI rdzenia kr<gowego z kontrastem

Zaburzenia widzenia lub objawy neurologiczne MRI z kontrastem obejmuj.ce mózgowie, oঋ podwzgórze-
-przysadka oraz koঋci czaszki
Badanie neurologiczne
Badanie neuropsychologiczne

Podejrzenie zaburzeॉ endokrynologicznych (np. niskoro-
sjoঋࣀ, poiluria, polidypsja, przedwczesne lub opó৳nione 
dojrzewanie)

MRI z kontrastem obejmuj.ce mózgowie, oঋ podwzgórze-
-przysadka oraz koঋci czaszki
Diagnostyka endokrynologiczna

Uszkodzenie lub podejrzenie uszkodzenia sjuchu lub 
zaj<cie wyrostka sutkowatego

Badanie sjuchu
MRI z kontrastem obejmuj.ce mózgowie, oঋ podwzgórze-
-przysadka oraz koঋci czaszki
HR-TK koঋci skroniowej

Niewyjaঋniona przewlekja biegunka, brak przyrostu 
masy ciaja lub objawy zespoju zjego wchjaniania

Endoskopia i biopsja 
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