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Cel: przedstawienie przypadku postaci ptucnej histicytozy z komérek Langerhansa z zajeciem narzgdu wzroku u miodej pacjentki.
Materiat/ wyniki: chora zostata przyjeta do kliniki okulistycznej z powodu obustronnej dojrzatej za¢my. Wykonano fakoemulsyfika-
cje, ktdra nie przyniosta poprawy czynnosciowej. Przeprowadzono wywiad chorobowy, ponadto na podstawie pooperacyjnego
badania oftalmoskopowego, analizy skanéw spektralnej optycznej koherentnej tomografii i angiografii fluoresceinowej ujawniono
zaawansowane zmiany na dnie oka w postaci zaniku nerwu wzrokowego i znacznej obliteracji naczyn krwiono$nych.

Whioski: obraz kliniczny przedstawia rzadkg posta¢ oczng histiocytozy z komdrek Langerhansa — obejmuje ona naczynia siat-
kéwki i nerw wzrokowy. Przypadek wskazuje, ze ten typ histocytozy powinien by¢ brany pod uwage w diagnostyce réznicowe;
zaniku nerwu wzrokowego i zmian w siatkdwce oka.

histiocytoza z komérek Langerhansa, obliteracja naczyn siatkdweki, zanik nerwu wzrokowego.

Purpose: To present a case of a young female suffering from Langerhans’ cells histiocytosis of the lungs with ocular involve-

Summary:
ment.
Material/ Results: Patient was primarily admitted to the ophthalmology department due to bilateral mature cataract. Phaco-
emulsification did not improved visual acuity. Based on ophthalmological examination, spectral coherence tomography scans
and fundus angiography and previous medical history, concomitant advanced changes e.g. optic nerve atrophy and severe obli-
teration of retinal vessels was revealed
Conclusions: Our case presents one of rare ophthalmic localization of Langerhans, cells histiocytosis within vessels wall and/ or
optic nerve that can be potentially the reason of that arterial and vein obliteration and optic nerve atrophy.

Key words: Langerhans’ cells histiocytosis, retinal vessels obstruction, optic nerve atrophy.

Nste

Histiocytoza z komérek Langerhansa (ang. Langerhans cell hi-
sticytosis — LCH) wspétczesnie okreslana jest jako grupa choréb,
u podfoza ktdrych lezy nieprawidfowy, uktadowy badz ogniskowy
rozrost histiocytéw. Histiocyty nalezg do jednojgdrowych komérek
dendrytycznych, ktdre posiadajg zdolno$¢ fagocytozy. Poznany jest
udziat histiocytéw w procesie prezentacji antygenu komérkom im-
munokompetentnym, w tym — co jest szczegdlnie istotne — w kon-
tekscie antygendw zgodnosci tkankowej klasy I (HLA I1).

Komérki Langerhansa wywodzg sie ze szpikowej, macierzy-
stej komdrki pnia (CD34), wspdlnej dla linii monocytéw i makro-
fagow (1).

W warunkach fizjologicznych histiocyty powstajgce w szpi-
ku kostnym migrujg i osiedlajg sie w nabtonku drég rodnych,
przewodu pokarmowego, uktadu oddechowego oraz w skérze.
Stanowiag 3-8% wszystkich komérek naskérka (2). W 1987 r.
Writing Group of the Histiocytosis Society dokonato podziatu
zespotdw histiocytarnych na 3 grupy, w ktérych znalazly sie:
histiocytozy z komérek Langerhansa, histiocytozy z jednojadrza-
stych komérek fagocytujacych, innych niz komérki Langerhan-
sa, oraz histiocytozy ztosliwe.
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Ryc. 1.
Fig. 1.

Historycznie synonimem LCH jest histiocytoza X, w ktorej
poza wspomniang LCH kryly sie z pozoru rézne jednostki cho-
robowe, ktérych wspding cechg byt rozlany rozplem ziarniny
z obecnymi komdrkami histiocytowymi. Do tej obszernej grupy
chordb zaliczano m.in. ziarniniaka kwasochtonnego, pojawiaja-
cego sie zazwyczaj miedzy 6. a 16. rokiem zycia, czy chorobe
Handa-Schiillera-Christiana, ktéra klinicznie charakteryzuje sie
triadg objawoéw, w tym: wieloogniskowymi zmianami kostnymi,
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jedno- lub obustronnym wytrzeszczem gatki ocznej i moczéw-
kg prostg. Cho¢ udokumentowano jej rzadkie wystepowanie
u osob dorostych, w wiekszo$ci przypadkéw stanowi przewle-
kig posta¢ LCH u dzieci w wieku od 2 do 5 lat. Z kolei choro-
ba Abta-Lettera-Siewego obejmuje rozsiane zmiany kostne ze
wspdlistniejgcym wypryskiem fojotokowym, splenomegalig,
hepatomegalia, niedokrwisto$cia, limfadenopatia. Opisuje si¢ jej
wystepowanie prawie wytacznie u niemowlat i matych dzieci.
Nalezy ona do najrzadszych postaci LCH i cechuje sie gwattow-
nym przebiegiem.

Sposréd zmian morfologicznych w przebiegu LCH na plan
pierwszy wysuwajg si¢ ogniska ziarniny utworzone z proliferu-
jacych histiocytéw, ktére rozrastajac sie, uszkadzajg nacieczong
okolice (3). Ziarniniaki moga zajmowaé zaréwno tkanki, jak i na-
rzady. Ziarniniaki histiocytarne najczestszej umiejscawiajg sie
w tkance kostnej, obserwuije sig je takze w ptucach, skérze oraz
$cianie naczyn krwiono$nych. Rzadziej ziarniniaki pojawiajg sie
w przewodzie pokarmowym czy grasicy (4, 5).

Wozglednie rzadko opisywane jest wystepowanie LCH w na-
rzadzie wzroku. Potencjalnie jednak ziarniniaki mogg umiejsca-
wia¢ sie w kazdej strukturze unaczynionej gatki ocznej, aparatu
ochronnego i/ lub oczodotu.

Obraz kliniczny LCH zalezy od jej umiejscowienia oraz liczby
ognisk ziarniny i tempa ich powstawania. Posta¢ kostna cho-
roby charakteryzuje sie powstawaniem ognisk osteolitycznych
zazwyczaj w obrebie ko$ci diugich, czaszki lub zeber. Konse-
kwencjg obecnosci ziarniny w ptucach sa postepujace, rozsiane
widknienie i neowaskularyzacja, obserwowane w obrazie radio-
logicznym jako charakterystyczny obraz ,plastra miodu” (6).

Rozpoznanie LCH opiera sig zazwyczaj na badaniu histopa-
tologicznym ziarniniakéw — w obrazie przewaza odsetek histio-
cytéw z charakterystyczng obecno$cig w cytoplazmie ziaren
Birbecka, znanych dawniej jako ziarna X. Z kolei obecno$¢ na
powierzchni histiocytéw ekspresji receptorow CD1, CD45, CD4,
HLA-DR ma duze praktyczne znaczenie sltuzace identyfikacji
komérek Lahgerhansa metodami immunohistochemicznymi.
Wsréd komérek towarzyszacych histiocytom w strukturze ziar-
niniakéw histiocytarnych znajdowane sg w réznych proporcjach
i konfiguracji plazmocyty, granulocyty obojetno- i kwasochfon-
ne, limfocyty i komoérki olbrzymie.

Patogeneza LCH pozostaje niejasna. W pi$miennictwie pod-
nosi sie role czynnikéw infekcyjnych — gtéwnie wirusowych —
w reaktywnej odpowiedzi immunologicznej z udziatem komoérek
Langerhansa (7). W$réd hipotez rozwaza sig réwniez mozliwo$é
zZto$liwego, monoklonalnego rozrostu histiocytéw (8).

Obecnie nie ma réwniez jednej ogdlnie przyjetej metody
leczenia tego schorzenia, a prowadzone terapie sg w wielu
przypadkach nieskuteczne. Dotyczy to szczegdlnie rozsianej,
wielonarzadowej lokalizacji zmian. Z drugiej strony obserwuje
sie takze samoograniczajagce sie postacie choroby. Forma tera-
pii i jej powodzenie w gtdwnej mierze sg uzaleznione od wie-
ku pacjenta w momencie pojawienia sie pierwszych objawdéw
choroby. Wiadomo, ze kiedy LCH wystepuje wcze$nie, gorsze
jest rokowanie i choroba wymaga agresywniejszego leczenia.
Ziarniniaki usuwa si¢ zazwyczaj wtedy, kiedy zmiana jest poje-
dyncza i dostepna chirurgicznie. Zdecydowanie czesciej podsta-
wa leczenia jest ogdlna steroidoterapia w potaczeniu z brachy-
terapig. W przypadkach zmian uogélnionych, w zalezno$ci od

stopnia zaawansowania zmian, wieku chorego, mnogosci ziar-
niniakéw oraz stopnia dysfunkcji narzadowej, stosowana jest
chemioterapia wraz z substytucja hormonalng (np. w przypadku
wspétwystepowania moczéwki prostej) czy immunosupresja.

Cel

Celem pracy jest przedstawienie przypadku postaci ptucne;
histiocytozy z komérek Langerhansa wspétistniejacej ze zmia-
nami na dnie obojga oczu o charakterze obliteracji naczyn siat-
kowki oraz obustronnym zanikiem nerwu wzrokowego u miodej
kobiety.

Opis przypadku

Pacjentka 28-letnia zostata skierowana do kliniki okulistycz-
nej z powodu zaémy dojrzatej w obojgu oczach. W wywiadzie
chora wskazywata na postepujgce od lat pogorszenie ostrosci
wzroku obojga oczu, ktérego poczatek wigzata z epizodem za-
palenia wielostawowego przebytego 10 lat wczesniej. Od cza-
su tego incydentu byta kilkakrotnie hospitalizowana z powodu
nawracajacych idiopatycznych zapalen naczyniéwki przebiega-
jacych, jak wynika z dokumentacji, z nieznacznym wysigkiem
w ciele szklistym i pojawieniem sie pochewek wokét kolejnych
segmentoéw naczyn siatkéwki obojga oczu. Na podstawie wcze-
$niejszej diagnostyki wykluczono swoiste przyczyny choroby.
W ostatnich 2 latach wielokierunkowo prowadzona diagnostyka
doprowadzita do postawienia rozpoznania LCH z dominujacym

Ryc. 2. Zdjecie kolorowe dna oczu prawego i lewego. Kredowobiate tar-
cze nerwu wzrokowego i opochewkowanie naczyn siatkowki.
Fig. 2. Colour photography of the fundus showed white optic nerve

disc and vessel sheat.
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umiejscowieniem zmian w obrebie ptuc. Z tego powodu pa-
cjentka pozostaje pod statg opiekg Instytutu Gruzlicy i Choréb
Ptuc w Warszawie.

W dniu przyjecia do kliniki okulistycznej stwierdzono: w oku
prawym ostro§¢ wzroku do dali 1/50, w oku lewym natomiast
poczucie $wiatta z prawidiowg lokalizacjg we wszystkich kwa-
drantach. Ze wzgledu na dojrzata zaéme obojga oczu oraz po-
twierdzone w badaniu ultrasonograficznym zageszczenie w ciele
szklistym oka prawego podjeto decyzje o usunigciu zaémy. Po
przeprowadzonej bez powikfan fakoemulsyfikacji z wszczepie-
niem sztucznej soczewki wewnatrzgatkowej nie uzyskano po-
prawy ostro$ci wzroku. Na dnie obojga oczu uwidoczniono za-
nik nerwu wzrokowego (n. Il) i pojawienie sie pochewek wokét
naczynh tetniczych i zylnych na catym ich przebiegu (ryc. 2.).

Wykonano badanie angiografii fluoresceinowej, w ktérym nie
zaobserwowano przeptywu naczyniowego w obwodowej i oko-
toplamkowej czesci siatkdwki z zachowaniem $ladowej perfuzji
w pojedynczych naczyniach w poblizu tarczy n. Il. Na obszarze
droznych odcinkéw naczyn nie stwierdzono przecieku barwnika.
Mozna to interpretowaé jako brak aktywnosci procesu zapalne-
go w obrebie tej czesci $cian naczyn. Wykonano badanie pola
widzenia, ktére w cze$ci paracentralnej wykazato pojedyncze
rozsiane obszary o znacznie obnizonej wrazliwosci siatkdwki na
$wiatto. W badaniu spektralnej optycznej tomografii siatkdwki
(SOCT) w okolicy okofodotkowej obserwowano $cienczenie siat-
kéwki do 230 um z zanikiem warstwy fotoreceptoréw oraz dez-
organizacje jej wewnetrznych warstw wraz z obecnoscig btony
nasiatkéwkowej w rzucie dotka $rodkowego (ryc. 3.).

Ryc. 3. Obraz SOCT plamki oka prawego. Obserwuje sig zanik war-
stwy fotroreceptoréw i dezorganizacje warstw wewnetrznych
siatkéwki oraz btone nasiatkéwkowa pokrywajacg obszar dot-
ka srodkowego.

SOCT scan of the right macula. Atrophy of photoreceptors lay-
er and involvement of internal layers of the retina. Epiretinal
membrane on the surface of fovea is detected.

Fig. 3.

Badanie tomografii komputerowej glowy i oczodotéw nie
wykazato obecnosci ziarniniakéw, ktére mogtyby powodowaé
ucisk n. Il i jego zanik. Ze wzgledu na brak czynnego procesu
zapalnego w narzadzie wzroku oraz przyjmowane przez chorg
zgodnie z zaleceniem pulmonologdw leki steroidowe nie wpro-
wadzano dodatkowego leczenia. Pacjentka pozostaje pod kon-
trola poradni okulistycznej.

Omowienie
WSsréd doniesien nt. wystepowania LCH w narzadzie wzroku
zdecydowanie najczesciej opisywane sa naciekanie i destrukcja

elementéw kostnych oczodotu badZ obecno$é tkanki ziarniczej
w przestrzeni pozagatkowej (9, 10). W tych przypadkach do$¢
charakterystyczny jest postepujacy wytrzeszcz z przemiesz-
czeniem gatki ocznej zazwyczaj ku dofowi. Objawom tym to-
warzyszyé moze poszerzenie szpary powiekowej. Ze wzgledu
na ograniczong pojemno$¢ oczodotu wielko$¢ wytrzeszczu jest
proporcjonalna do stopnia nacieku histiocytarnego. W skraj-
nych przypadkach opisywano zwichnigcia gatek ocznych poza
oczodoty (7). Zmiany umiejscowione wewnatrzoczodotowo lub
$rddczaszkowo mogg doprowadza¢ do kompresji i uszkodzenia
n. ll, ktére manifestujg sie jego zanikiem, a czasami obecno$cig
tarczy zastoinowej w drugim oku (zespét Fostera-Kennedy'ego).
U naszej chorej wykonano badanie obrazowe tomografii kom-
puterowej glowy i oczodotu — wykluczyto ono taki mechanizm
zaniku n. Il. W pi$miennictwie opisywane jest takze umiejsco-
wienie LCH w skérze powiek, w spojowce (rzadziej w rgbku
rogowki), w twardéwce czy teczéwcee (11). W kazdej z tych lo-
kalizacji obserwuje sie obecno$¢ zéttawej, lipoidowej litej masy
ziarninowej. Wewnatrzgatkowe umiejscowienie ziarniniakéw
LCH, szczegdlnie na obszarze kata przesgczania, moze wigzac
sie ze wzrostem ci$nienia wewnatrzgatkowego i rozwojem neu-
ropatii jaskrowej (2, 12). Obserwowano zmiany w tylnym biegu-
nie oka, przyjmowaty one posta¢ ziarniniakdw umiejscowionych
w naczyniéwce — zaréwno w okolicy okototarczowej, jak i na
obszarze plamkowym. Zmiany w naczyniach siatkdwki i w n. Il
sq wzglednie rzadkim obrazem zmian ocznych wspétistnieja-
cych z ptucng postacig LCH (13).

Proliferacje ziarniniakéw w siatkéwce przebiegajgce z zaje-
ciem naczyn krwiono$nych moga prowadzi¢ do ich mechanicz-
nego uszkodzenia skutkujacego wylewem do przestrzeni przed-
siatkdwkowej lub zatamaniem bariery krew-siatkéwka i jedno-
czesnym powstaniem twardych wysiekéw i obrzeku siatkéwki.
Innym opisywanym powiktaniem siatkéwkowym LCH jest proces
zwezenia naczyn, a nawet ich obliteracji (14). W tych przypad-
kach obraz zmian klinicznych w znacznym stopniu jest zalezny od
tego, czy sg one umiejscowione w dorzeczu danej tetnicy i/ lub
zyly $rodkowej siatkéwki. Mozna przyja¢ zatozenie, ze u opisy-
wanej chorej LCH w naczyniach siatkéwki przebiegata z zamknie-
ciem droznos$ci naczyn tetniczych na catym obwodzie dna oka.
Obserwowany w badaniu angiografii $ladowy przeptyw w poje-
dynczych naczyniach plamki pozwolit chorej na uzyskanie ograni-
czonej do poczucia $wiatfa ostrosci wzroku.

Whioski

Opisywane u naszej pacjentki zmiany oczne w przebiegu
postaci ptucnej LCH, charakteryzujace si¢ zajeciem naczyn siat-
kowki i/ lub nerwu wzrokowego, sg jedng z potencjalnych przy-
czyn obliteracji naczyn krwiono$nych siatkdwki i zaniku nerwu
wzrokowego.
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