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Souhrn
Multicentricka retikulohistiocytéza

Autofi popisuji pripad 75leté pacientky s histologicky potvrzenou multicentrickou retikulohistiocyt6zou pfi
souasném vyskytu erysipeloidniho karcinomu prsu s metastatickym postiZenfm uzlin v axile. Krome podrobné-
ho klinického popisu tohoto vzdcného onemocnén{ fazeného mezi tzv. non-langerhansovské histiocyt6zy shrnuji
diagnostické moZnosti, klinickou a histopatologickou diferencidlni diagnostiku a moZnosti 1é€by. Upozornuji na
velmi &asty vyskyt malignich tumort pfi tomto onemocnéni.
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Summary

Multicentric Reticulohistiocytosis

Authors describe a case of 75-year-old woman with histologically confirmed diagnosis of multicentric reticu-
lohistiocytosis and coincidental breast carcinoma erysipeloides with axillary lymph node metastases. Together
with clinical description of this rare disease classified as non-Langerhans cell histiocytosis, the review of its dia-
gnostics, clinical and histopathological differential diagnosis and therapeutical options are reviewed. Attention is
drawn to frequent coincidence with malignant tumors.

Ces.-slov. Derm. 80, 2005, No. 1, p. 19-22

Key words: multicentric reticulohistiocytosis — non-Langerhans cells — breast carcinoma

2.

UVOD

Multicentrickd retikulohistiocytéza (MR) je vzdcné
systémové onemocnéni fazené mezi tzv. non-langerhan-
sovské histiocytézy s predilekénim postiZenim kuZe
a synovii (1). Ackoliv nejde o pravou neoplazii, je MR
velmi Casto spojena s vyskytem malignich tumort. V roce
2001 bylo ve svétové literature uvedeno méné nez 200
pripada (11).

POPIS PRiPADU

Pacientem byla 75letd Zena, jejiZ otec a sestra zemreli
na karcinom plic. Nemocnd v 17 letech podstoupila ope-

raci Stitné Zlazy pro strumu. Ve 43 letech ji byla provede-
na exstirpace cysty v pravém prsu a ve 48 letech hysterek-
tomie bez adnexektomie pro délozni myom. Trvale uZiva-
la Iéky pro snizeni vysokého krevniho tlaku. V lednu
2003 si nahmatala dtvar v pravém prsu provdzeny poci-
tem svédéni. V dubnu 2003 byla predana do péée onkolo-
gického a radioterapeutického oddéleni pro nélez erysipe-
loidntho karcinomu pravého prsu s metastatickym
postizenim uzlin pravé axily a hypoechogenniho loZiska
20 mm v praméru velikého zevné od pravého prsu. Pfi
USG jater se nenasly loZiskové zmény. Zdkladni{ labora-
torni ndlezy byly normdln{ véetné vySetreni onkomarke-
ru. Pacientka byla 1é¢ena hormondlni terapii Tamoxife-
nem v kombinaci s neoadjuvantni chemoterapii FEC
(fluorouracil+ epirubicin+cyklofosfamid) + Cardioxan.
Nynéjsi onemocnéni: Dermatologem byla poprvé
vySetfena v kvétnu 2003 pro nékolik tydnu trvajici
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Obr. 1. Viceletny ndlez riZovych, lesklych papul v obliGeji.
Okolo nosntho vchodu je patrna prouZkovita 1éze (tzv. ,,vermi-
cular lesions bordering nostrils*).

Obr. 3. Edemat6zn{ prosdknuti rukou s nélezem papul zejména
v periartikuldrni lokalizaci.

a pribyvajici kozni zmény. Na hornich koncetindch a na
obli¢eji méla viceletny ndlez bledych, ruzovych
a nalervenalych, hladkych, lesklych papul aZ uzld od 3
do 15 mm velikych (obr. 1, 2). Obé ruce méla oteklé
(obr. 3) a stéZovala si na bolesti a pocit ztuhlosti
v malych ru¢nich kloubech. Pfi rtg rukou se zjistily
degenerativni zmény véetné drobné prouzkovité kalcifi-
kace v kloubnim pouzdru 3. MTC kloubu vpravo. Art-
ritické zmény se spolehlivé neprokdzaly. Ve dvou bio-
psiich z projevi na obliCeji a predlokti se naSly
v hornim koriu ¢etné vicejaderné obrovské bunky
s eozinofilni cytoplazmou (obr. 4), které byly CD68
pozitivni (obr. 5). Diagndza podle klinického a histolo-
gického ndlezu byla uzaviena jako multicentrickd reti-
kulohistiocytéza. V ¢ervnu 2003 byla zahdjena celkova
terapie kortikosteroidy (Prednison forte 1-1-0) a anti-
malariky (Delagil 1-0-1) doplnénd o okluzivni terapii
kortikosteroidy (Diprosone ung.). Po mésici a pul od
zahdjeni terapie doSlo ke zmirnéni bolesti kloubt
a zlepSeni hybnosti rukou. KoZni ndlez pomalu regredo-
val, doslo k vyblednuti a oplo$téni uzla. Nové projevy
nepribyvaly. Na dal$i pldnovanou kontrolu v srpnu se
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Obr. 4. V hornim a stfednim koriu jsou Cetné obrovské viceja-
derné buriky s eozinofilni cytoplazmou.

Obr. 5. Buiiky jsou vyrazné CD68 pozitivni.

jiz nemocnd nedostavila, nebot’ byla prijata na spadové
chirurgické oddéleni pro retroperitonedlni absces
s reaktivnim fluidotoraxem. Koncem srpna 2003 paci-
entka zemrela na multiorgdnové selhdni. Zdravotni pit-
va na prani rodiny nebyla provedena.
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DISKUSE

V roce 1937 Weber a Freudenthal jako prvni popsali
pripad multicentrické retikulohistiocytézy (MR) (17).
V roce 1949 Portugal et al. prifadili MR mezi histiocyto-
zy (15). Termin multicentrickd retikulohistiocytéza jako
prvni pouZzili ve své publikaci Goltz a Laymon v roce
1954 (9).

MR je onemocnéni vyskytujici se vice u Zen neZ muzu
(3:1) a postihujici predevsim osoby dospé€lého véku. Etio-
patogeneticky se MR povazuje za reaktivni benigni gra-
nulomat6zni onemocnéni nezndmé priciny s postiZzenim
kuZe a kloubnich synovidlnich membrén, pfi¢em? histo-
logicky obraz je velmi typicky.

Ve 40 % pripadu zac¢ind onemocnéni kloubnimi pfizna-
ky, ve 30 % piipadu se jako prvni objevuji koZni zmény
a ve 29 % pripada koZni a kloubnf{ projevy vznikaji sou-
¢asné (11). V literatufe je uveden i jeden pripad, kdy se
MR poprvé manifestovala dysfagii zpiisobenou noduly ve
sténé jicnu (19).

Typickou kozni eflorescenci jsou kulovité symetrické
papuly a noduly nasedajici na kiZi jako Cepicka, velikosti
od nékolika milimetra aZz po 2 cm, barvy razové, hnédé
nebo nasedivelé. Kozni projevy vétSinou neulceruji, avsak
epidermis nad nimi muaZe byt atrofickd. V literatufe jsou
popsdny spontdnni remise a recidivy koZnich projevu (11).
Mezi predilekéni mista na kiZzi patii periartikuldrni oblas-
ti prsti, rukou a obli¢ej, a to zvIasté rty, oblast nosu
a uSnich boltct. Splyvanim loZisek v obli¢eji miZe vznik-
nout tzv. Ivi oblicej (facies leontina). Jednim z typickych
patognomickych znakt pro MR je nélez prstynkd tvore-
nych drobnymi papulkami podél nehtového luzka, tzv.
,coral beads sign“. Dal§im typickym znakem MR jsou
prouzkovité projevy okolo nosniho vchodu pripominajici
cervy vyhlodané chodbicky, tzv. ,,vermicular lesions bor-
dering nostrils*. Uvadi se, Ze aZ u 30 % pacientu se najdou
xantelazmata na vi¢kdch. Velmi Casté je i postiZenf slizni-
ce ustni dutiny a jazyka. Moalla et al. (13) popsali pripad
MR s lézemi v oblasti vulvy a periandlni krajiny.

Kloubni projevy napodobuji revmatoidni artritidu.
Dochdzi k rozvoji chronické difuzni symetrické artritidy
s rozpadem chrupavek (arthritis mutilans). Typickou
lokalizaci kloubnich zmén jsou ruce, kolena, zapésti, lok-
ty, ramena a kotniky. Postizeny mohou byt i klouby obrat-
1u a panve. Na rozdil od revmatoidnf artritidy, u které jsou
nejcastéji postizeny proximélni interfalangedlni klouby,
u MR jsou to distdln{ interfalangedlni klouby rukou (8).
V literatufe se uvadi i tzv. difuzni koZnf retikulohistiocy-
téza, kterd je charakterizovdna histologickym ndlezem
odpovidajicim MR, ale absenci kloubnich a systémovych
zmén (18).

Mezi hlavni symptomy MR patii vyrazné kloubni
zmény spojené s bolesti. Kozni eflorescence obvykle
nesvédi. Déle se muZe objevit vdhovy dbytek, slabost,
myalgie, lymfadenopatie.

Pfi laboratornim vySetfenim se ve vétiné pripada

nezjisti hyperlipoproteinémie. Pouze nékdy lze nalézt
hypercholesterolémii. Sedimentace erytrocytu je vétSinou
normélni nebo lehce zvySend. Revmatické séroreakce
jsou obvykle negativni.

Pro spravné urceni diagnézy ma velky vyznam histolo-
gické vySetfeni. V biopsii nachazime infiltrat v koriu slo-
Zeny z lymfocytd a Cetnych obrovskych bunék s homo-
genni nebo jemné zrnitou eozinofilni cytoplazmou
pripominajici brousené sklo (ground glass) a jednim ane-
bo vice nepravidelné rozmisténymi jadry. Po¢et mnohoja-
dernych obrovskych bunék muZe byt ruzné veliky, jejich
nélez je vSak diagnosticky velmi daleZity. Histiocytovy
marker CD68 byva pozitivni, stejné tak jako T-lymfocy-
tovy marker CD3. B-lymfocytové markery CD19, 20, 21,
22 a markery pro Langerhansovy bunky S-100, CDla
jsou negativni (11).

Dulezitd jsou také histochemickd vySetfeni, podle
nichZ cytoplazma téchto bunék obsahuje PAS-reaktivni,
diastdzorezistentni a v lipidech rozpustné latky, které lze
povazovat za glykolipoproteiny. Specidlnimi barvicimi
metodami se daji prokdzat i fosfolipidy a neutrdlni tuky,
obvykle se vSak nenalezne cholesterol. Na zaklade téchto
typickych biochemickych nélezt bylo onemocnéni ozna-
¢eno jako lipoidni dermatoartritida (dermatoarthritis
lipoidica).

S MR jsou Casto sdruZena i jind onemocnéni. Prede-
v8§im jde o maligni tumory prsu, vaje¢nika a délozniho
hrdla. V literature byly popsdny i pfipady MR se soucas-
né se vyskytujicim pleurdlnim mezoteliomem (6), lymfo-
mem (12) a malignim melanomem (4, 9).

Existuji ojedin€lé udaje o soucasném vyskytu primdr-
ni bilidrni cirhézy, Sjogrenova syndromu, paraproteiné-
mie, nodézni polyarteriitidy a Wegenerovy granulomaté-
zy. V nékterych pfipadech byly také zaznamendny
pleuritidy, perikarditidy, krvdceni do perikardidlniho
vaku, kardiomyopatie, sialadenitidy a myozitidy jako
zmény zpusobené infiltraci histiocytdrnimi burikami.

V diferencidlné diagnostické rozvaze je treba vzit
v dvahu fadu dermoartropatickych zmén: revmatoidn{ art-
ritidu, psoriatickou artritidu, sarkoidézu, dnu, hyperlipo-
proteinémii (typu IT). V po&ateéni fazi je tfeba rozlisit MR
od dermatomyozitidy (7). Pfi formdch onemocnéni jen
s malym poctem loZisek prichdzeji v divahu granuloma
anulare, synovidlni cysty, mechanicky vyvolané mozoly,
endemické a venerické treponematdzy a také granulomy
z cizich téles. U déti je vyskyt tohoto onemocnéni velmi
vzdcny. V tomto véku se spiSe objevuje juvenilni xanto-
granulom, xanthoma disseminatum, histiocytéza kojencu
a malych déti s predilekéni lokalizaci v obliceji (benign
cephalic histiocytosis) (3), spontdnné se hojici vrozena
histiocytéza (14), progresivni noduldrni histiocytom
a histiocytéza X. Histopatologicky muZe MR napodobo-
vat juvenilni xantogranulom a obrovskobunécny tumor
Slach (giant cell tumor). AvSak u téchto chorob nenf pii-
tomna artritida a li§{ se i imunohistochemickym nalezem
(10).

Terapie se Tidi podle tize onemocnéni. U lehéiho pru-
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béhu onemocnéni se uplatiuje zejména antirevmatickd
symptomatickd 1é¢ba. Podle Lianga et al. (10) muZe byt
ispesnd Casnd a agresivni 1é¢ba MR vysokymi ddvkami
steroidu (1,0 mg/kg/den) v kombinaci s metotrexdtem.
V piipadech progrese onemocnéni 1ze metotrexdt nahra-
dit cyklofosfamidem (0,5-2,0 mg/kg/den). Jsou uvadény
i pfipady, kdy byla kromé kortikosteroidi pouZita antima-
larika ¢i chlorambucil (2, 9). V literature se téZ objevuji
zminky o dspés$né 16¢be psoraleny, UVA zdrenim a lokal-
nim nitrogen mustardem (8).

V nasem piipadé jsme se rozhodli pro 1é¢bu kombina-
ci stredné vysokych ddvek kortikosteroidu a antimalarik
vzhledem k tomu, Ze kromé objektivniho koZniho nélezu
dominovaly u postizené bolesti a otoky kloubu. Lébu
nemocna dobfe tolerovala.

ZAVER

Multicentrickd retikulohistiocytéza (MR) je vzdcné
systémové onemocnéni fazené mezi tzv. non-langerhan-
sovské histiocytozy s predilekénim postiZenim kuZe
a synovie. Koznimi projevy jsou obycejné neulcerujici
noduly ruZové a7z hnédosedé barvy lokalizované zejména
na rukou a obliceji. Jak pro kozni, tak i pro kloubni zmé-
ny je charakteristickd symetrie. Mezi patognomické zna-
ky patfi nélez prstynkovité usporddanych papulek kolem
nehtového luzka a nélez prouzkovitych 1€zi kolem nosni-
ho vchodu. Na o¢nich vi¢kdch nachdzime v nékterych
piipadech 1éze podobné xantelazmatim. Pro spravné
urleni diagnézy ma nejvetsi vyznam vysetieni histologic-
ké s ndlezem vicejadernych obrovskych histiocytu.

S MR jsou velmi ¢asto sdruzené maligni tumory. Pro-
to je nutné vénovat této skuteCnosti pozornost a pacienta
s MR v pravidelnych intervalech kontrolovat.
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