Histiocytarni nadory a nadory z dendritickych bunék:

odvozené od bunék mononuklearniho fagocytarniho systému (makrofagt/histiocytt a
dendritickych/antigen prezentujicich bunék).

Predstavuji velmi vzacné nadory lymfatickych tkani, tvori <1 % nador( primarné infiltrujicich
zejména lymfatické uzliny a mékké tkané. Jejich pfesnd incidence neni znama, u rfady z nich byl jejich
histogeneticky plvod prokazan teprve nedavno, fada B a T lymfom velkobunééné morfologie byla
pred érou molekularni patologie, imunohistochemie a genetiky mylné klasifikovana jako histiocytarni
neoplazie.

Histiocytarni sarkom: maligni proliferace bunék, které vykazujici morfologické a imunofenotypické
znaky tkanovych histiocytll. Jsou castéji extranodalni, nadorové burky tvofi obvykle solidni masu,
systémové priznaky jsou vsak obvyklé. Obvykle pfedstavuji agresivni neoplazii, Spatné reagujici na
terapii.

Nadory odvozené od Langerhansovych bunék:
1. Histiocytozy z Langerhansovych bunék (histiocytdza X)

- klonalni neoplasticka proliferace bunék typu Langerhansovych bunék, exprimujicich CD1a, langerin
a $100, ultrastrukturalné s prikaznou pritomnosti tyCinkovitych raketovitych Gtvard v cytoplazmé
bunék - tzv. Birbeckovych granul)

- dtivéjsi, dnes jiz obsolentni klasifikace rozliSovala 3 formy:
a) Eosinofilni granulom (solitarni osteolytickou lézi)
b) Hand-Schiiller-Christianovu chorobu (s monohocetnymi osteolytickymi lézemi)

c) Abt-Letterer-Siweho chorobu (s diseminovanym ¢i visceralnim postizenim)

- dnesni klasifikace rozliSuje formy histiocytéz z Langerhansovych bunék:

a) monoostotické

(se solitarnim osteolytickym loZiskem, resp. s postizenim pfiléhajicich mékkych tkani)

b) polyostotické (s viceCetnymi osteolytickymi loZisky, resp. s postizenim pftiléhajicich mékkych tkani)

c) diseminované a multisystémové (nejcastéji s postizenim klze, kosti, jater, sleziny, kostni dfené)

Klinicky pribéh a progndza jsou zavislé na stadiu onemocnéni, s vybornou progndzou unifokalnich
|ézi a vysokou mortalitou zejména u déti pfi multisystémovém postiZzeni nereagujicim na terapii.
Systémové postizeni mlze byt komplikovano hemofagocytarnim syndromem.



2. Sarkom z Langerhansovych bunék

Vysoce agresivni prognosticky nepfizniva high-grade malignita, postihujici nej¢astéji kizi a mékké
tkdné, s castym multiorgdnovym postizenim. Nadorovy infiltrat tvofeny malignimi buikami fenotypu
Langerhansovych bunék (CD1a+, langerin+, S100+ + Birbeckova granula ultrastrukturalné).

Dalsi nadory z dendritickych bunék:

- indeterminované nadory z dendritickych bunék
- sarkomy z interdigitujicich dendritickych bunék
- sarkomy z folikularnich dendritickych bunék

...... a jiné velmi vzacné formy

Erdheim-Chesterova choroba

Velmi vzacna klonalni systémova proliferace histiocytd, s pfitomnosti pénitych makrofagu a tzv.
Toutonovych bunék (mnohojadernych histiocytarnich bunék).

Infiltrace mlzZe byt pfitomna prakticky v kterémkoliv organu, témér ve vSech pfipadech je postizen
skelet, Casta je také infitlrace retroperitonea a CNS.

Jde o chronické onemocnéni, progndza u pacientl s postizenim CNS nebo multisystémovym
postiZzenim je horsi.

Komentar: vySe uvedené |éze predstavuji nadorové histiocytarni proliferace, problematiku histiocytarnich
proliferaci vhodné doplnit stru¢nou informaci o reaktivnich histiocytarnich proliferacich a hemofagocytarnim
syndromu (viz ucebnice)



