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Wstęp
Histiocytoza z komórek Langerhansa (ang. Langerhans cell hi-

sticytosis – LCH) współcześnie określana jest jako grupa chorób, 
u podłoża których leży nieprawidłowy, układowy bądź ogniskowy 
rozrost histiocytów. Histiocyty należą do jednojądrowych komórek 
dendrytycznych, które posiadają zdolność fagocytozy. Poznany jest 
udział histiocytów w procesie prezentacji antygenu komórkom im-
munokompetentnym, w tym – co jest szczególnie istotne – w kon-
tekście antygenów zgodności tkankowej klasy II (HLA II).

Komórki Langerhansa wywodzą się ze szpikowej, macierzy-
stej komórki pnia (CD34), wspólnej dla linii monocytów i makro-
fagów (1).

W warunkach fizjologicznych histiocyty powstające w szpi-
ku kostnym migrują i osiedlają się w nabłonku dróg rodnych, 
przewodu pokarmowego, układu oddechowego oraz w skórze. 
Stanowią 3–8% wszystkich komórek naskórka (2). W 1987 r. 
Writing Group of the Histiocytosis Society dokonało podziału 
zespołów histiocytarnych na 3 grupy, w których znalazły się: 
histiocytozy z komórek Langerhansa, histiocytozy z jednojądrza-
stych komórek fagocytujących, innych niż komórki Langerhan-
sa, oraz histiocytozy złośliwe.
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Streszczenie: Cel: przedstawienie przypadku postaci płucnej histicytozy z komórek Langerhansa z zajęciem narządu wzroku u młodej pacjentki.
 Materiał/ wyniki: chora została przyjęta do kliniki okulistycznej z powodu obustronnej dojrzałej zaćmy. Wykonano fakoemulsyfika-

cję, która nie przyniosła poprawy czynnościowej. Przeprowadzono wywiad chorobowy, ponadto na podstawie pooperacyjnego 
badania oftalmoskopowego, analizy skanów spektralnej optycznej koherentnej tomografii i angiografii fluoresceinowej ujawniono 
zaawansowane zmiany na dnie oka w postaci zaniku nerwu wzrokowego i znacznej obliteracji naczyń krwionośnych.

 Wnioski: obraz kliniczny przedstawia rzadką postać oczną histiocytozy z komórek Langerhansa – obejmuje ona naczynia siat-
kówki i nerw wzrokowy. Przypadek wskazuje, że ten typ histocytozy powinien być brany pod uwagę w diagnostyce różnicowej 
zaniku nerwu wzrokowego i zmian w siatkówce oka.

Słowa kluczowe: histiocytoza z komórek Langerhansa, obliteracja naczyń siatkówki, zanik nerwu wzrokowego.
Summary: Purpose: To present a case of a young female suffering from Langerhans’ cells histiocytosis of the lungs with ocular involve-

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.
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PRACE KAZUISTYCZNE

Historycznie synonimem LCH jest histiocytoza X, w której 
poza wspomnianą LCH kryły się z pozoru różne jednostki cho-
robowe, których wspólną cechą był rozlany rozplem ziarniny 
z obecnymi komórkami histiocytowymi. Do tej obszernej grupy 
chorób zaliczano m.in. ziarniniaka kwasochłonnego, pojawiają-
cego się zazwyczaj między 6. a 16. rokiem życia, czy chorobę 
Handa-Schüllera-Christiana, która klinicznie charakteryzuje się 
triadą objawów, w tym: wieloogniskowymi zmianami kostnymi, 

Ryc. 1. Ontogeneza komórek Langerhansa.
Fig. 1. Langerhans’ cells ontogenesis.
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jedno- lub obustronnym wytrzeszczem gałki ocznej i moczów-
ką prostą. Choć udokumentowano jej rzadkie występowanie 
u osób dorosłych, w większości przypadków stanowi przewle-
kłą postać LCH u dzieci w wieku od 2 do 5 lat. Z kolei choro-
ba Abta-Lettera-Siewego obejmuje rozsiane zmiany kostne ze 
współistniejącym wypryskiem łojotokowym, splenomegalią, 
hepatomegalią, niedokrwistością, limfadenopatią. Opisuje się jej 
występowanie prawie wyłącznie u niemowląt i małych dzieci. 
Należy ona do najrzadszych postaci LCH i cechuje się gwałtow-
nym przebiegiem.

Spośród zmian morfologicznych w przebiegu LCH na plan 
pierwszy wysuwają się ogniska ziarniny utworzone z proliferu-
jących histiocytów, które rozrastając się, uszkadzają nacieczoną 
okolicę (3). Ziarniniaki mogą zajmować zarówno tkanki, jak i na-
rządy. Ziarniniaki histiocytarne najczęstszej umiejscawiają się 
w tkance kostnej, obserwuje się je także w płucach, skórze oraz 
ścianie naczyń krwionośnych. Rzadziej ziarniniaki pojawiają się 
w przewodzie pokarmowym czy grasicy (4, 5).

Względnie rzadko opisywane jest występowanie LCH w na-
rządzie wzroku. Potencjalnie jednak ziarniniaki mogą umiejsca-
wiać się w każdej strukturze unaczynionej gałki ocznej, aparatu 
ochronnego i/ lub oczodołu.

Obraz kliniczny LCH zależy od jej umiejscowienia oraz liczby 
ognisk ziarniny i tempa ich powstawania. Postać kostna cho-
roby charakteryzuje się powstawaniem ognisk osteolitycznych 
zazwyczaj w obrębie kości długich, czaszki lub żeber. Konse-
kwencją obecności ziarniny w płucach są postępujące, rozsiane 
włóknienie i neowaskularyzacja, obserwowane w obrazie radio-
logicznym jako charakterystyczny obraz „plastra miodu” (6).

Rozpoznanie LCH opiera się zazwyczaj na badaniu histopa-
tologicznym ziarniniaków – w obrazie przeważa odsetek histio-
cytów z charakterystyczną obecnością w cytoplazmie ziaren 
Birbecka, znanych dawniej jako ziarna X. Z kolei obecność na 
powierzchni histiocytów ekspresji receptorów CD1, CD45, CD4, 
HLA-DR ma duże praktyczne znaczenie służące identyfikacji 
komórek Lahgerhansa metodami immunohistochemicznymi. 
Wśród komórek towarzyszących histiocytom w strukturze ziar-
niniaków histiocytarnych znajdowane są w różnych proporcjach 
i konfiguracji plazmocyty, granulocyty obojętno- i kwasochłon-
ne, limfocyty i komórki olbrzymie.

Patogeneza LCH pozostaje niejasna. W piśmiennictwie pod-
nosi się rolę czynników infekcyjnych – głównie wirusowych – 
w reaktywnej odpowiedzi immunologicznej z udziałem komórek 
Langerhansa (7). Wśród hipotez rozważa się również możliwość 
złośliwego, monoklonalnego rozrostu histiocytów (8).

Obecnie nie ma również jednej ogólnie przyjętej metody 
leczenia tego schorzenia, a prowadzone terapie są w wielu 
przypadkach nieskuteczne. Dotyczy to szczególnie rozsianej, 
wielonarządowej lokalizacji zmian. Z drugiej strony obserwuje 
się także samoograniczające się postacie choroby. Forma tera-
pii i jej powodzenie w głównej mierze są uzależnione od wie-
ku pacjenta w momencie pojawienia się pierwszych objawów 
choroby. Wiadomo, że kiedy LCH występuje wcześnie, gorsze 
jest rokowanie i choroba wymaga agresywniejszego leczenia. 
Ziarniniaki usuwa się zazwyczaj wtedy, kiedy zmiana jest poje-
dyncza i dostępna chirurgicznie. Zdecydowanie częściej podsta-
wą leczenia jest ogólna steroidoterapia w połączeniu z brachy-
terapią. W przypadkach zmian uogólnionych, w zależności od 

stopnia zaawansowania zmian, wieku chorego, mnogości ziar-
niniaków oraz stopnia dysfunkcji narządowej, stosowana jest 
chemioterapia wraz z substytucją hormonalną (np. w przypadku 
współwystępowania moczówki prostej) czy immunosupresja.

Cel
Celem pracy jest przedstawienie przypadku postaci płucnej 

histiocytozy z komórek Langerhansa współistniejącej ze zmia-
nami na dnie obojga oczu o charakterze obliteracji naczyń siat-
kówki oraz obustronnym zanikiem nerwu wzrokowego u młodej 
kobiety.

Opis przypadku
Pacjentka 28-letnia została skierowana do kliniki okulistycz-

nej z powodu zaćmy dojrzałej w obojgu oczach. W wywiadzie 
chora wskazywała na postępujące od lat pogorszenie ostrości 
wzroku obojga oczu, którego początek wiązała z epizodem za-
palenia wielostawowego przebytego 10 lat wcześniej. Od cza-
su tego incydentu była kilkakrotnie hospitalizowana z powodu 
nawracających idiopatycznych zapaleń naczyniówki przebiega-
jących, jak wynika z dokumentacji, z nieznacznym wysiękiem 
w ciele szklistym i pojawieniem się pochewek wokół kolejnych 
segmentów naczyń siatkówki obojga oczu. Na podstawie wcze-
śniejszej diagnostyki wykluczono swoiste przyczyny choroby. 
W ostatnich 2 latach wielokierunkowo prowadzona diagnostyka 
doprowadziła do postawienia rozpoznania LCH z dominującym 

Ryc. 2. Zdjęcie kolorowe dna oczu prawego i lewego. Kredowobiałe tar-
cze nerwu wzrokowego i opochewkowanie naczyń siatkówki.

Fig. 2. Colour photography of the fundus showed white optic nerve 
disc and vessel sheat.
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umiejscowieniem zmian w obrębie płuc. Z tego powodu pa-
cjentka pozostaje pod stałą opieką Instytutu Gruźlicy i Chorób 
Płuc w Warszawie.

W dniu przyjęcia do kliniki okulistycznej stwierdzono: w oku 
prawym ostrość wzroku do dali 1/50, w oku lewym natomiast 
poczucie światła z prawidłową lokalizacją we wszystkich kwa-
drantach. Ze względu na dojrzałą zaćmę obojga oczu oraz po-
twierdzone w badaniu ultrasonograficznym zagęszczenie w ciele 
szklistym oka prawego podjęto decyzję o usunięciu zaćmy. Po 
przeprowadzonej bez powikłań fakoemulsyfikacji z wszczepie-
niem sztucznej soczewki wewnątrzgałkowej nie uzyskano po-
prawy ostrości wzroku. Na dnie obojga oczu uwidoczniono za-
nik nerwu wzrokowego (n. II) i pojawienie się pochewek wokół 
naczyń tętniczych i żylnych na całym ich przebiegu (ryc. 2.).

Wykonano badanie angiografii fluoresceinowej, w którym nie 
zaobserwowano przepływu naczyniowego w obwodowej i oko-
łoplamkowej części siatkówki z zachowaniem śladowej perfuzji 
w pojedynczych naczyniach w pobliżu tarczy n. II. Na obszarze 
drożnych odcinków naczyń nie stwierdzono przecieku barwnika. 
Można to interpretować jako brak aktywności procesu zapalne-
go w obrębie tej części ścian naczyń. Wykonano badanie pola 
widzenia, które w części paracentralnej wykazało pojedyncze 
rozsiane obszary o znacznie obniżonej wrażliwości siatkówki na 
światło. W badaniu spektralnej optycznej tomografii siatkówki 
(SOCT) w okolicy okołodołkowej obserwowano ścieńczenie siat-
kówki do 230 μm z zanikiem warstwy fotoreceptorów oraz dez-
organizację jej wewnętrznych warstw wraz z obecnością błony 
nasiatkówkowej w rzucie dołka środkowego (ryc. 3.).

Badanie tomografii komputerowej głowy i oczodołów nie 
wykazało obecności ziarniniaków, które mogłyby powodować 
ucisk n. II i jego zanik. Ze względu na brak czynnego procesu 
zapalnego w narządzie wzroku oraz przyjmowane przez chorą 
zgodnie z zaleceniem pulmonologów leki steroidowe nie wpro-
wadzano dodatkowego leczenia. Pacjentka pozostaje pod kon-
trolą poradni okulistycznej.

Omówienie
Wśród doniesień nt. występowania LCH w narządzie wzroku 

zdecydowanie najczęściej opisywane są naciekanie i destrukcja 

elementów kostnych oczodołu bądź obecność tkanki ziarniczej 
w przestrzeni pozagałkowej (9, 10). W tych przypadkach dość 
charakterystyczny jest postępujący wytrzeszcz z przemiesz-
czeniem gałki ocznej zazwyczaj ku dołowi. Objawom tym to-
warzyszyć może poszerzenie szpary powiekowej. Ze względu 
na ograniczoną pojemność oczodołu wielkość wytrzeszczu jest 
proporcjonalna do stopnia nacieku histiocytarnego. W skraj-
nych przypadkach opisywano zwichnięcia gałek ocznych poza 
oczodoły (7). Zmiany umiejscowione wewnątrzoczodołowo lub 
śródczaszkowo mogą doprowadzać do kompresji i uszkodzenia 
n. II, które manifestują się jego zanikiem, a czasami obecnością 
tarczy zastoinowej w drugim oku (zespół Fostera-Kennedy’ego). 
U naszej chorej wykonano badanie obrazowe tomografii kom-
puterowej głowy i oczodołu – wykluczyło ono taki mechanizm 
zaniku n. II. W piśmiennictwie opisywane jest także umiejsco-
wienie LCH w skórze powiek, w spojówce (rzadziej w rąbku 
rogówki), w twardówce czy tęczówce (11). W każdej z tych lo-
kalizacji obserwuje się obecność żółtawej, lipoidowej litej masy 
ziarninowej. Wewnątrzgałkowe umiejscowienie ziarniniaków 
LCH, szczególnie na obszarze kąta przesączania, może wiązać 
się ze wzrostem ciśnienia wewnątrzgałkowego i rozwojem neu-
ropatii jaskrowej (2, 12). Obserwowano zmiany w tylnym biegu-
nie oka, przyjmowały one postać ziarniniaków umiejscowionych 
w naczyniówce – zarówno w okolicy okołotarczowej, jak i na 
obszarze plamkowym. Zmiany w naczyniach siatkówki i w n. II 
są względnie rzadkim obrazem zmian ocznych współistnieją-
cych z płucną postacią LCH (13).

Proliferacje ziarniniaków w siatkówce przebiegające z za ję - 
ciem naczyń krwionośnych mogą prowadzić do ich mechanicz-
nego uszkodzenia skutkującego wylewem do przestrzeni przed-
siatkówkowej lub załamaniem bariery krew–siatkówka i jedno-
czesnym powstaniem twardych wysięków i obrzęku siatkówki. 
Innym opisywanym powikłaniem siatkówkowym LCH jest proces 
zwężenia naczyń, a nawet ich obliteracji (14). W tych przypad-
kach obraz zmian klinicznych w znacznym stopniu jest zależny od 
tego, czy są one umiejscowione w dorzeczu danej tętnicy i/ lub 
żyły środkowej siatkówki. Można przyjąć założenie, że u opisy-
wanej chorej LCH w naczyniach siatkówki przebiegała z zamknię-
ciem drożności naczyń tętniczych na całym obwodzie dna oka. 
Obserwowany w badaniu angiografii śladowy przepływ w poje-
dynczych naczyniach plamki pozwolił chorej na uzyskanie ograni-
czonej do poczucia światła ostrości wzroku.

Wnioski
Opisywane u naszej pacjentki zmiany oczne w przebiegu 

postaci płucnej LCH, charakteryzujące się zajęciem naczyń siat-
kówki i/ lub nerwu wzrokowego, są jedną z potencjalnych przy-
czyn obliteracji naczyń krwionośnych siatkówki i zaniku nerwu 
wzrokowego.
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