2006. 3 (19-24)
M.C. ISSN 0350.1221.UDC.61.

B. STRUCNI RAD

COBISS.SR-1D 81751559

KLINICKE I LABORATORIJSKE KARAKTERISTIKE LANGERHANS
HISTIOCITOZE KOD DECE

Zoran Igrutinovié, Biljana Vuletié¢, Slavica Markovi¢, Gordana Kosti¢
Pedijatrijska klinika Kragujevac;, Medicinski fakultet Kragujevac

CLINICAL AND LABORATORY CHARACTERISTICS OF LANGERHANS
CELL HISTIOCYTOSIS IN CHILDREN

Zoran Igrutinovic, Biljana Vuletic, Slavica Markovic, Gordana Kostic
Pediatrics Clinic, Kragujevac; Faculty of Medicine in Kragujevac

SAZETAK

Uvod: Langerhans histiocitoza je retka bolest i po
ucestalosti je 20 do 25 puta redja od akutnih leukemija u
dece. Klinicki spektar ove bolesti je raznolik pa Cesto dugo
ostaje nedijagnostikovana. Kod mladje dece se pojavijuje
kao multisistemsko oboljenje sa ili bez znakova zahvacenosti
unutrsnjih organa (pluca, jetra i kosna srz). Kod starije dece
je obicno monosistemsko oboljenje sa najceséom
lokalizacijom u kosti. Klinicki se ispoljavaju tri entiteta
(solitarni eozinofilni granulom, Abt- Letterer- Siwe i Hand-
Schuller- Christian), ciji se klinicki znaci medjusobno
preplicu.

Cilj rada: 1. Utvrditi dominantne klinicke simptome i
znakove bolesti u Langerhans histiocitozi; 2. Utvrditi
minimum laboratorijskih i drugih ispitivanja koja su
neophodna za utvrdjivanje dijagnoze i stadijuma bolesti.

Materijal i metode: Radjena je retrospektivna studija u
kojoj su obradjeni pacijenti leceni u periodu 1980-2005.
God. u hematoonkoloskom odeljenju Univerzitetske Decje
klinike u Beogradu i hematoloskom odseku Pedijatrijske
klinike u Kragujevcu. Radjen je kompletan popis svih 39
pacijenata lecenih u pomenutom periodu. U radu su
korisceni istorije bolesti, epikrize, kao i dopunska ispitivanja
ciliano radjena pri kontrolnim pregledima. Od statistickih
metoda korisceni su deskripcija podataka, tabele, grafikoni,
a od metoda inferencijalne statistike Fisher-ov test i c2 test.

Rezultati rada: U ispitivanoj grupi bilo je 25 decaka i 14
devojcica. Pacijenti su bili uzrasta 49 dana do 17 2/12
godina. Langerhans histiocitoza se javlja u svim uzrastima,
ali je najveca ucestalost u prve 3 godine Zivota, dok je drugi
manji pik ucestalosti u periodu puberteta. Kod ispitivanih
pacijenata dominantni klinicki nalaz predstavlja tumefakt
kosti (71,79%), a zatim koZne promene (33,33%) i nalaz na
pluéima (25,64%). Najveci broj pacijenata ima izolovane
kostane lezije (51,61%), dok koStanu leziju uz zahvacenost
drugih organa srecemo u 38,71%. Najcesce su zahvacene
kosti kalvarije (80,64%), a potom butna kost (19,35%).
Kozne promene su nadjene kod 13 (33,33%) pacijenata.
Dominantne kozne promene su makulopapulozne lezije
(46,16%), a potom  papulozne promene (30,77%).
Monosistemsko oboljenje je nadjeno u 56,41 % ispitanih
pacijenata, multisistemsko bez disfunkcije organa u 30,77%,
a multisistemsko sa disfunkcijom organa u 12,82 %

pacijenata. Najces¢a laboratorijska abnormalnost kod
ispitanih pacijenata je ubrzana sedimentacija eritrocita koja
Je nadjena kod 35 (97,43%) pacijenata, a zatim anemija i
pozitivan Rig pluca koji se srece kod 25,64% pacijenata.

Zakljuéak: 1. Kod dece obolele od Langerhans
histiocitoze dominantni klinicki znak je tumefakt kosti, a
potom kozne promene, ali i zahvacenost gotovo svih organa.

Najcesce kostane lezije srecemo na kostima kalvarije. 2.
Kod dece sa Langerhans histiocitozom neophodno je uraditi
sedimentaciju eritrocita, kompletnu krvnu sliku, Rig pluca,
biopsiju promena i patohistoloski pregled, ali i kompletni
pregled organizma zbog moguce rasirenosti bolesti.

Kljucne reci: Langerhans, histiocitoza, deca

ABSTRACT

Introduction: Langerhans cell histiocytosis is a rare
disease and it is 20 to 25 times less frequent than acute
leukaemias in children. The clinical spectrum of this disease
is diverse and it often stays undiagnosed. In younger
children, it occurs as a multisystemic disease with or without
spreading to internal organs (lungs, liver and marrow). In
older children, it is usually a monosystemic disease with the
most frequent localization in the bone. Three entities are
clinically manifested (solitary eosinophilic granuloma, Abt-
Letterer- Siwe, Hand-Schuller-Christian) whose clinical
symptoms are mutually intertwined.

Aims of the study: 1.To determine the dominant clinical
symptoms and disease indications of Langerhans cell
histiocytosis; 2. 10 determine the minimum of laboratory
and other researches necessary for the diagnosis and disease
phase determination.

Materials and methods: A retrospective study with
patients cured in the period from 1980 to 2005 was
performed at the Hematooncology Department of the
University Children's Clinic in Belgrade and at the
Hematology Department of the Pediatrics Clinic in
Kragujevac. A complete inventory of all 39 patients cured
during the mentioned period was done. Histories of diseases,
epicrises and supplementary research performed during the
control inspections were used in the study. From statistical
methods, descriptions of the data, charts, diagrams were
used and from inferential statistical methods, the Fischer's
test and C2 test were used.
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Results of the study: There were 25 boys and 14 girls in the
tested group. The patients were from 49 days to 17 years old.
Langerhans cell histiocytosis occurs at all ages but it is most
frequent during the first three years of age and the second
frequent period of its occurrence is the puberty. The
dominant clinical findings in the examined patients are
tumor of bones (71,79 %), then skin changes (33,33 %) and
the findings on lungs (25,64 %). The largest number of
patients have isolated osteo lesions (51,61 %) and osteo
lesions with spreading to other organs are encountered in
38,71 %. The bones of calvaria (80,64 %) and then the
thighbones (19,35 %) are most frequent. The skin changes
are found in 13 patients (33,33 %). The dominant skin
changes are maculopapulosis (46,16 %) and papulosis
changes (30,77 %). The monosystemic disease is found in
56,41 % of the examined patients, the multisystemic disease
without dysfunction of the organs in 30,77 % of patients and

UVOD

1893. god. 25-godisnji specijalizant Alfred Hand
prezentovao je rad Filadelfijskom udruZenju patologa
pod nazivom" Poliurija i tuberkuloza", u kome je
opisao autopsiju pacijenata sa defektima u kranijalnim
kostima. Hand je dao sli¢an prikaz 28 godina kasnije.
1915. Artur Schuller u Nemackoj i 1920. Henry
Christian iz Peter Bent Brigham bolnice (Boston ,
SAD) su zasebno opisali slicne slucajeve.(1) 1924.
Eurch Letterer je opisao Sestomesecno odojce sa
munjevitom, neleukemi¢nom proliferacijom ¢elija
retikuloendotelnog sistema . Devet godina kasnije,
Stern Siwe je pridruZio Lettererovom slucaju joS dva
nova svoja bolesnika. 1940. Lichenstein i Jaffe, ali i
Olani i Erilch su istovremeno opisali eozinofilni
granulom kosti, a 1941. Sidney Farber je na skupu
Americke Asocijacije Patologa i Bakteriologa privukao
paznju ukazujuéi na histoloSke slicnosti Hand-
Schuller-Christianovog  oboljenja, Letterer-Siwe
oboljenja i eozinofilnog granuloma kosti.(2) 1953.
Lichenstein je skovao termin Histiocytosis X da bi
opisao te entitete, pri cemu " X " oznacava nepoznatu
prirodu bolesti. 1966. Basset i Nezelof su radedi u
Parizu, identifikovali Langerhans celiju kao
karakteristi¢nu ¢elijsku crtu Histiocitoze X.(3)

Langerhans histiocitoza je retka bolest i po
ucestalosti je 20 do 25 puta redja od akutnih leukemija
u dece. Tacnih podataka o incidenci u nasoj zemlji
nema, ali pouzdanih podataka nema ni u razvijenijim
zemljama zbog raznolike klinicke slike koja je Cesto
neprepoznata, ali se takodje ovi pacijenti ¢esto upucuju
raznim  drugim  specijalistima  (ortopedima,
dermatolozima, otorinolaringolozima) a ne decjim
onkolozima, pa tako izostaje njigovo prijavljivanje u
registar kancera. Po prijavi Britanskoj studijskoj grupi
za Dedji kancer godiSnje od Langerhans histiocitoze u

the multisystemic disease with dysfunction of the organs in
12,82 % of the examined patients. The most frequent
laboratory abnormality in the examined patients is rapid
sedimentation of red blood cells found in 35 (97,43 %)
patients, then anemia and positive Rtg of lungs encountered
in 25,64 %.

Conclusion: 1. In children ill with Langerhans cell
histiocytosis, the dominant clinical symptom is tumor of the
bone, then skin changes and spreading to almost all organs
as well. The most frequent osteo lesions are found on the
bones of calvaria; 2. In children ill with Langerhans cell
histiocytosis, it is necessary to do the sedimentation of red
blood cells, complete blood picture, Rtg of lungs, biopsy of
changes and pathohistological examination as well as
complete examination of the organism due to fear of the
disease spreading.

Key words: Langerhans cell, histiocytosis, children

Velikoj Britaniji oboli izmedju 15 i 20 nove dece, mada
je za ocekivati da je taj broj znatno veci i da se krece
izmedju 40 i 50 dece. Prema podacima Swiss-a i
saradnika ucestalost u SAD je oko 3-4 pacijenta na
milion dece do 15 godina. Sli¢ni se podaci iznose i u
Svajcarskoj.(4)

KLINICKE KARAKTERISTIKE

Ovo oboljenje ima Siroki klini¢ki spektar jer moze
pogadjati razlicite organe. Kod veoma mladih, obi¢no
se pojavljuje kao multisistemsko oboljenje praceno
groznicom, nenapredovanjem i konstitucionim
poremecajem. Insuficijencija vitalnih organa (pluca,
jetra i kostna srz) se ¢esto javlja u ovoj grupi i udruzena
je sa visokim mortalitetom. U grupi starijeg uzrasta se
uglavnom javlja monosistemsko oboljenje, gde je
uglavnom zahvaéena kost, bilo kao mono- ili
poliostoti¢no. (5).

Langerhans histiocitozu ¢ine tri klinicka entiteta
koji imaju isti patohistoloski nalaz, ali predstavljaju
razliitu teZinu jednog istog oboljenja, ¢iji se klinicki
znaci ponekad prepliCu. NajblaZzi klinicki entitet je
eozinofilni granulom (izolovane ili multiple liticke
lezije kostiju i nekad poremecaj denticije), potom sledi
Hand-Schuller- Christian- ovo oboljenje ( izostanak
denticije, zastoj rasta, curenje uva, diabetes insipidus,
ra§ po kozi, a nekada limfadenopatija i
trombocitopenija), dok najtezi klinicki entitet
predstavlja Abt-Letterer-Siwe oboljenje( povisena
temperatura, pluéni intersticijalni infiltrati,
hepatosplenomegalia, limfadenopatija, anemija,
trombocitopenija).(6,7)

Najces¢i zahvadeni organ kod Langerhans
histiocitoze je kost, §to se manifestuju kao tumorozna
masa nekada praédena bolom. Lezije kostiju se
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uglavnom sreu na kostima kalvarije, potom slede
proksimalne duge kosti i aksijalni skelet. Redje su
zahvadene druge kosti i to obi¢no kod multiplih
kostanih lezija. Kozne lezije se mogu javiti kao
izolovana lokalizacija, ili u sklopu multisistemskog
oboljenja.  Ove lezije imaju razli¢ito klinicko
ispoljavanje, od promena koje li¢e na zaceljujuéu
varicelu, potom purpurno-braon ¢vorice, seboroicni
ekcem, purpura, makulozna ospa i dr. (8,9). Iz
spoljasneg uSnog kanala mozZe da se javi hroni¢no
curenje, ali bolest moze da se manifestuje kao upala
srednjeg uva ili mastoiditis. Kod multisistemskih formi
bolesti moZe biti zahvacena kostna srZ , §to je praceno
njenom disfunkcijom izazivajuée leukopeniju, anemiju
i trombocitopeniju.Zahvaéenost pluéa se ispoljava
dispneom, tahipneom, uvlacenjem juguluma i
interkostalnih prostora, sa pozitivnim rendgenskim
nalazom koji pokazuje paperjaste senke ili tzv. sadasta
pluca, a ponekad i pneumotoraks. (10).
Hepatosplenomegalia  je  ¢est nalaz  kod
multisistemskih formi bolesti, sa pojavom periportne
histiocitne infiltracije, sa pojavom Zutice, ascitesa zbog
hipoalbuminemije, pozitivnim testovima jetrine
funkcije. (11,12.). Splenomegalija je obi¢no udruZena
sa hepatomegalijom i zahvatanjem kostne srzi, a ona je
posledica infiltracije Langehans c¢elija ili portne
hipertenzije. Limfadenopatija je najc¢esce lokalizovana
na vratu, sa ¢estom pojavom curenja zutog sadrzaja
koji moZze da li¢i na gnoj sa negativhom
bakterioloskom kulturom, ali pozitivnim
patohistolo§kim nalazom na Langerhans histiocite.
Centralni nervni sistem je retko zahvacen, a najcescée su
promene lokalizovane u zadnjem reznju hipofize §to se
manifestuje insipidnim diabetesom ili u cerebelumu sa
karakteristicnim klini¢kim ispoljavanjem.(13). Redje
Langerhans histiocitoza moze biti lokalizovana u
tireoidnoj zlezdi (10) i gastrointestinalnom traktu
(14,15).

Uzimajuéi u obzir sledece kriterijume: starost u
vreme postavljanja dijagnoze (manje od 2god- 0
bodova; vise od 2 godine- 1 bod), broj zahvaéenih
organa (manje od 4- 0 bodova; visSe od 4- 1 bod),
prisustvo disfunkcije organa (ne- 0 bodova; da- 1 bod)
prema Osband M.E. svi oboleli od Langerhans
histiocitoze se mogu podeluti u 4 klinicka stadijuma:
stadijum I- 0 bodova; stadijum II - 1 bod; stadijum III -
2 boda; stadijum IV - 3 boda. (16)

CILJ RADA

1. Utvrditi dominantne klinicke simptome i
znakove bolesti kod dece obolele od

Langerhans histiocitoze
2. Utvrditi minimum laboratorijskih i drugih

ispitivanja koja su neophodna za utvrdjivanje dijagnoze
i stadijuma bolesti.

MATERIJAL I METODE

Radjena je retrospektivna studija u kojoj su
obradjeni pacijenti leCeni u periodu 1980-2005. god. u
hematoonkoloSkom odeljenju Univerzitetske Decje
klinike u Beogradu i hematoloSkom odseku
Pedijatrijske klinike u Kragujevcu. Radjen je
kompletan popis svih 39 pacijenata lecenih u
pomenutom periodu. U radu su koriséene istorije
bolesti, epikrize, kao i dopunska ispitivanja ciljano
radjena pri kontrolnim pregledima. Od socio-
demografskih karakteristika belezene su strukture po
polu i uzrastu, kao i karakteristike zdravstvenog stanja
(simptomi i znaci bolesti, zahvaéenost organa,
odredjivanje klini¢kog stadijuma bolesti).

Ispitivane su karakteristike laboratorijskih nalaza:
kompletna krvna slika, sedimentacija eritrocita, broj
retikulocita, odredjivanje krvnih grupa po ABO i RH
sistemu, direktan i indirektan Coombs-ov test, testovi
funkcije jetre( alkalna fosfataza, bilirubin, ALT.AST,
protrombinsko vreme), serumska amilaza, Ro grafija
pluéa, Ro grafija celog skeleta ili scintigrafija skeleta,
pregled urina, test opterecenja vodom, punkcija kosne
SIZi.

Od statistickih metoda koriSéene su metode
deskriptivne i inferencijalne statistike. Od metoda
deskriptivne statistike koriS¢eni su: deskripcija
podataka (mere centralne tendencije i mere
varijabiliteta), tabele i grafikoni. Od metoda
inferencijalne statistike koriS¢eni su Fisher-ov test i x2
test. Za ovu obradu koriséen je adekvatan statisticki
paket (SPSS).

REZULTATI RADA

U ispitivanoj grupi je bilo 25 decaka i 14 devojcica,
odnosno, bolest je znatno ceS¢a kod musSkog pola.
(Grafikon 1.)

Pacijenti posmatrani u ovom istraZivanju bili su
uzrasta od 49 dana do 17 2/12 god. Medijana uzrasta za
celu grupu iznosila je 32 (2 8/12g) meseca dok je za
decake iznosila 31,5 meseci ( 2 7,5/12g) , a za devojcice
je ista kao i za celu grupu.

Najvecu ucestalost belezZimo u prve Cetiri godine
Zivota, dok drugi znatno manji pik ucestalosti belezimo
u periodu puberteta, odnosno od 13 do 17 godina.
(grafikon 2.)

Kod dece obolele od Langerhans histiocitoze
najcesce pojavljivani simptomi su tumefakt (69,44%),
svrab po kozi (36,11%) i pojava bledila (27,78 %).
(Tabela 1.)
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Edecaci Bdevojcice

Grafikon 1. Distribucija ucestalosti Langerhans
histiocitoza kod dece po polu

solitarna kodtana lezija mutiple kodtane lezije  kodtane lezije uz zahvatanje  bez promena na kostima
drugih crgana

Grafikon 3.Vrste kostanih lezija kod pacijenata obolelih
od Langerhans histiocitoze

uz zahvadenost drugih organa (13 pacijenata).
(Gratikon 3.).

Kod pacijenata obolelih od Langerhans histiocitoze
najceSce su zahvacene kosti kalvarije, a potom butna

&
5 kost i ki¢meni pr§ljenovi. (Tabela 3.).
6 Tabela br.3. Ucestalost zahvacenosti pojedimih kostiju kod 1spitivanih pacijenat
25 zahvacena kost destalost %
2 ) frontalna kost 12 39.29
g, parijetalna kost 8 25
temporalna(bez mastoida) | 5 17,86
2 mandibula | 3,57
1 humerus 2 7,14
0 : | | radius 1 35T
1 2 3 4 5 8 7 8 9 10 11 12 18 14 15 16 17 scapula 4 14,29
W uzrast u godinama rebra 3 10,71
. y S L iliaca 3 10,71
Grafikon 2. Ulestalost javljanja Langerhans histiocitoza | femus & e
kod dece u zavisnosti od uzrasta tibia I 3,57
clavicula 2 7.14
Tabela br.1 Utestalost klini¢kih simptoma kod ispitanih pacijenata kiémeni priljenovi 4 14.29
SIMPTOMI udestalost % mastoidni nastavak 3 10.71
ggr‘ge“a e ot ? ? ’95 24 Kozne lezije kod obolelih od Langerhans
bledilo 10 2778 histiocitoze najcesée se 1§p01]ava]u kao makulozno-
otezano disanje 3 833 papulozna ospa (46,16%) i papulozna ospa (30,77%).
tumefakt 28 69.44 (Gratikon 4.).
Zedj 1 pojacano mokrenje ) 13,89
recidivantne upale usiju 5 13,89
zasto] u rastu 5 ]3,89 pustulozno-
krustozna ospa
NajceS¢e zahvaceni organi kod ispitivanih I

pacijenata bili su kost (77,78%), pluca (27,78%), a
potom limfne Zlezde i jetra (22,22%). ( Tabela 2.)

Tabela br.2 Ugestalost klinickih znakova kod ispitivanih pacijenata|

papulvzna ospa

papulozna ospa

kliniéki znaci udestalost %
tumefakt kosti 31 77,78
kozne promene 13 36,11
promene na plu¢ima 10 27,78
hepatomegalija 8 22,22
splenomegalija 5 13,89
limfadenopatija 8 2222
curenje iz uha 5 13,89
diabetes insipidus 6 16,67
mali rast 5 13,89
| egzoftalmus 2 5,56
neuroloski ispadi 3 833

Kod ispitivane dece najc¢esée se srece izolovana
kostana lezija (16 pacijenata ), a potom kostane lezije

0 1 2 3 4 5 8
ucestalost

Grafikon 4. Ulestalost kozZnih lezija kod dece
Langerhans histiocitoza

Najucestaliji laboratorijski poremecaj koje smo
pronasli kod dece obolele od Langerhans histiocitoze
histiocitoze je ubrzana sedimentacija eritrocita
(97,22% ispitanika). (Tabela 4.).

Najveci broj ispitivane dece imao je krvu grupu A
(55,56%), a potom O krvnu grupu (41,67%). (Grafikon
5).
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“Tabela br. 4. Ucestalost laboratorijskih poremecaja kod obolele dece od LH

Laboratorijski poremecaj ucestalost %o
ubrzana sedimentacija 35 97,22
entrocita -
anemija Hb<10 g/dl 10 27,78
neutropenija CAN<1,0x 10 | 3 8,33
9
trombocitopenija Tr<150 3 833
Rtg pulmo 10 27,78
Rtg leve Sake 5 13,89
[porast s-ALT 5 1389
porast s-AST 5 13,89
porast alkalne fosfataze 5 13,89
pozitivan test opterecenja 6 16,67
vodom

B AR

3% 0%

42%

A
55%

Grafikon 5. Ucestalostkrvnih grupa (AB0) kod dece
obolele od Langerhans histiocitoze

Najveéi broj ispitivanih pacijenata prema
kriterijumima Osband M.E. bio je u I klinickom
stadijumu (20 pacijenata), a potom u II stadijumu (8
pacijenata). (tabela 5.).

Tabela 5. Ucestalost ispitivanih pacijenata po klinickim
stadijumima (prema kriterijumima Osband M.E.)

Klini¢ki stadijum ucestalost
[ stadijum 20

I1 stadijum 8

I11 stadijum 4

IV stadijum 4

DISKUSIJA

Na osnovu dobijenih rezultata istrazivanja moze se
zakljuciti da je Langerhans histiocitoza ceS¢a kod
muske dece (odnos muski:zenski=2:1). Bolest se srece
u svim zivotnim dobima, mada je ucestalost najveca u
prve 3 godine(Sto se moze videti u Grafikon 2.), a da
drugi pik ucestalosti (znatno manji od prvog) sreéemo
u periodu puberteta.

Najveéi broj dece javlja se lekaru zbog pojave
tumefakta kosti (69,44%), a potom zbog kozZnih
promena (36,11%). Od svih promena na kostima koju
je imalo 31 od 39 pacijenata, solitarnu koStanu leziju je
imalo 16 (46,43%) pacijenata, multiple kosStane lezije 3
(10,71%), a kostane lezije uz zahvaenost drugih
organa 12 (42,86%) pacijenata.

Medju koStanim lezijama dominira zahvaéenost
kostiju kalvarije koje, ukupno uzevsi, ¢ine 82,15%

kosStanih lezija, zatim butna kost (21,43%), rebra
(10,71%) itd.

Sto se ti¢e koznih promena, makulozne promene su
nadjene kod 4 od 13 pacijenata (30,77%), a makulo-
papulozne promene kod 6 (46,15%) pacijenata.

Uzimajuéi u obzir laboratorijska i druga ispitivanja
najucestaliji poremecéaj je ubrzana sedimentacija
eritrocita koja se sreeu kod 37 od 39 pacijenata
(97,22%), a zatim anemija kod 10 (27,78%) i promene
u plué¢ima kod 10 (27,78%) pacijenata.

Ispitujudi krvno grupni sastav ovih pacijenata (ABO
sistem) moze se uociti veca ucestalost krvne grupe A
koja se javlja kod 20 (55,56%) pacijenata, a zatim O
kod 15 (41,67%), dok prema Guyton-uucestalost u
opstoj populaciji je sledeca: A-41%, a O-47%. lako je
razlika ocita statistickim ispitivanjem nije nadjena
statisticki znacajna razlika , Sto se moze protumaciti
malim brojem ispitanika.

Prema kriterijumima Osband M.E. najveci broj
ispitanika bio je u I'i II klinickom stadijumu. Poredeci
ove ucestalosti sa rezultatima Italijanske grupe iz Pizze
(De Rossi i sar.) koji su obradili slican broj pacijenata
( 30 pacijenata posle petnaestogodiSnjeg pracenja) i
dobili sledeée ucestalosti po stadijumima : I- 12, II- 6,
III- 4, I'V- 8, na osnovu Cega se moze zakljuciti da je u
njihovoj grupi dvostruko veéi broj u IV stadijumu, a
znatno manji broj u I stadijumu. Ovo se moZe objasniti
staroS¢u pacijenata, jer je njihov najstariji pacijent
imao 11 godina, a medijana je bila 40 meseci. Imajuéi u
vidu da je jedan od kriterijuma Osbanda za stadijume
bolesti i uzrast ispod 2 godine moze se objasniti i
ovakav raspored po stadijumima bolesti kod italijanske

grupe (16).

ZAKLJUCAK

- Kod dece obolele od Langerhans histiocitoze
dominantni klinicki simptom je tumefakt kosti, a zatim
kozne promene ali i zahvacenost gotovo svih organa.

- Najcesce kostane lezije kod dece obolele od LH
sre¢emo na kostima kalvarije

- Kod dece obolele od LH neophodno je uraditi
sedimentaciju eritrocita, kompletnu krvnu sliku, Rtg
pluéa, biopsiju, promene i patohistoloski pregled, ali i
kompletni pregled organizma radi otkivanja stepena
raSirenosti promena.
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