LANGERHANSO LASTELIY HISTIOCITOZE
KA REIKETY ZINOTI?

Kas yra langerhanso lasteliy histiocitozé?

Langerhanso lIasteliy histiocitozé apima didele ligy grupe, kuriai biadinga

dendritiniy Igsteliy proliferacija ir aktyvacija. 1868 m. vokiec¢iy mokslininkas P.

Langerhans atrado ir aprasé epidermio germinatyviniame sluoksnyje esancias

dendritines lgsteles, kurios véliau jo garbei buvo pavadintos Langerhanso

Igstelémis (LL). Jprastai Langerhanso Igstelés randamos epidermyje, burnos ir

maksties gleivinéje, plauciuose. Jos sudaro iki 1-2% visy epidermio Iasteliy. LL

dalyvauja imuninio atsako reakcijoje

Kaip susergama?

e Sutrikus imuninei reguliacijai, veikiausiai dél virusinés infekcijos, pasireiskia
nekontroliuojama LL proliferacija, Sios nebrandzios Igstelés infiltruoja visus
organus ir audinius. Jos iSskiria daug jvairiy proteiny, citokiny, vimenting,
TNF, turi gausybe receptoriy. Manoma, kad Sios medziagos ir lemia
osteolizés, fibrozés ir kauly Ciulpy slopinimo mechanizmg sergant LLH. Kol
kas vienos nuomonés, ar LLH yra onkologinés, ar uzdegiminés-citokininés
prigimties, néra.

Sergamumas

e Sergamumas LLH — 0,2-1,0 100 000 vaiky. Berniukai serga 2 kartus dazniau
negu mergaités. Sia liga vaikai serga nuo naujagimystés iki 16 mety ir
vyresni. LLH vaikai daZniau serga per pirmuosius 5 gyvenimo metus

Klinika

* Klinika priklauso nuo pazeidimo apimties, organy funkcijos sutrikimo, vaiko
amZiaus. Maziems vaikams liga dazniausiai prasideda neaiskiu karsc¢iavimu,
odos bérimu ir neskausmingais nepilingais galvos odos infiltratais. Daznai
Sie ligoniai serga recidyvuojanciu ar létiniu ausy uzdegimu. Infiltratams
iSnykus, kaukoléje susidaro jdubos (tiriant rentgenu, pastebimi jvairaus
dydZio osteolizés Zidiniai). Kartais iSrySkéja vienpusis iSverstakumas arba
necukrinio diabeto klinika dél uzpakalinés hipofizés dalies infiltracijos. Vaikai
daug geria ir daug Slapinasi, tampa irzlis, per mazai auga jy kiino mase,
bina padidéje limfmazgiai, atopinis ar seboréjinis dermatitas su
hemoraginio bérimo elementais. llgainiui padidéja kepenys, bluznis. Dél
specifinio plauciy pazeidimo (plauciy mazgeliy),
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rySkéja tachipnéja, dusulys, kosulys, cianozé, atsiranda pneumotoraksas ar
eksudacinis pleuritas. Dél kepeny paZeidimo mazéja baltymy, atsiranda
vandené, edemos. Ligoniai gali mirti nuo prisidéjusios infekcijos, hemoraginio
sindromo arba nuo poliorganinio nepakankamumo

Sisteminis odos pazeidimas esant
iSplitusiai ligos formai
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Vyresniems vaikams $i liga daZniausiai pasireisSkia kauly skausmais dél
osteolizés. Esti vienas ar keli osteolizés Zidiniai su funkcijos sutrikimu
arba be jo. Gali buti spontaniniy kauly lGziy. Kartais buna padidéje
limfmazgiai, kepenys, bluznis, padidéjes nervingumas, bendras
silpnumas. Kraujo pokyciai nespecifiniai: neryski anemija, nezymiai
padidéjes ar sumazéjes leukocity skaicius.

Pasekmés

* Esant priekinés hipofizés dalies pazeidimui, vaikai nustoja augti, atsiranda
lytinio brendimo anomalijy, sutrinka meénesinés, skydliaukés veikla.
UZpakalinés hipofizio dalies paZzeidimo metu iSryskéja necukrinio diabeto
klinika

* CNS pazeidimo sergant LLH poZymiai: galvos skausmas, traukuliai, ataksija,
intelekto stoka, tremoras, kalbos vystymosi defektai. Sie pozymiai yra susije
su histiocitiniais CNS infiltratais

Diagnozavimas

* LLH nustatoma remiantis klinikiniais, rentgenologiniais, imunologiniais bei
histologiniais tyrimais. Histologinis tyrimas atliekamas tiriant odos,
limfmazgio, kaulo ar bluznies biopsine medziagg. Kartais ligg galima
diagnozuoti tiriant Iétiniu otitu serganciojo ausy iSskyras.

)

* Pagrindiniai prognozés faktoriai yra ligonio amzius ir ligos i$plitimas. Zinoma,
kad kauly ir limfmazgiy LLH prognozé geresné bei Sios formos gydomos

lengviau negu generalizuota liga, daZnai pasibaigianti mirtimi. Gydymas
priklauso nuo ligos formos: gydoma steroidiniais hormonais,
chemoterapiniais  vaistais, interferonu, monokloniniais antiklnais,

nukreiptais pries Langerhanso Igsteliy pavirSiaus antigeng CD1a.

* Pagrindinés LLH komplikacijos: invalidumas dél dideliy kauly defekty
(sutrumpéjimo, deformacijy ir kt.), plauciy ar kepeny pazeidimai.
Neuropsichiatriniy sutrikimy gali biti dél negrjztamy ligos sukelty smegeny
pokyciy ir dél radioterapinio ar kitokio gydymo (sutrikusi atmintis, ataksija,
piramidiné simptomatika, elgesio patologija). Gali bati endokrininiy
sutrikimy (necukrinis diabetas, sulétéjes augimas, skydliaukés funkcijos
sutrikimai)

Vaiky onkohematologijos centras
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