1. Streszczenie

1.1.Cel pracy

Celem pracy jest ocena 1 pordwnanie wartosci diagnostycznej badan tomografii
komputerowej, rezonansu magnetycznego oraz pozytonowej tomografii emisyjnej

skojarzonej z tomografig komputerowa u chorych na histiocytoze z komorek Langerhansa.

1.2. Wstep
Histiocytoza z komorek Langerhansa (LCH, Langerhans cell histiocytosis) jest rzadka

choroba proliferacyjng charakteryzujaca si¢ powstawaniem zmian ogniskowych
zawierajacych patologiczne komorki dendrytyczne (LC, Langerhans cell) wykazujace
ekspresje antygenow CDla 1 CD207, ktérym towarzyszy intensywny odczyn zapalny.
Komorki LC w 85% posiadaja wzajemnie wykluczajace si¢, aktywujace, mutacje
somatyczne gendéw szlaku kinazy aktywowanej mitogenami (MAPK), wérdd ktorych
najczestszg jest mutacja BRAFV600E .Wstepuje ona w okoto 50-60% przypadkow, a w
25% przypadkéw obserwowane sg mutacje w obrgbie genow NRAS, KRAS, oraz kinazy
MAP2KI.

Choroba moze zajmowa¢ kazdy narzad, przyjmujac posta¢ réznej wielkosci guzkow i
guzow, niszczacych otaczajace tkanki i zaburzajgc funkcje narzadéw w ktorych powstaja.
LCH wykazuje szczegolne powinowactwo do kosci, ptuc, skory i przysadki mézgowej. W
przypadku dzieci, czesciej niz u dorostych, dochodzi do zajecia narzadow
limfopoetycznych (weztow chtonnych, watroby, §ledziony, szpiku), uktadu pokarmowego
1 o$rodkowego uktadu nerwowego. Zmiany w obrebie ptluc moga by¢ zmianami
izolowanymi znacznie wyprzedzajagcymi pojawienie si¢ zmian ogolnoustrojowych lub tez
mogg by¢ czesécig sktadowa choroby wielonarzadowej. Izolowana ptucna posta¢ PLCH
wystepuje u okoto 50% dorostych chorych na LCH. U dzieci zmiany ptucne wykrywane sg
u okoto 20-30% chorych na chorobe wielosystemowa, a posta¢ izolowana wystepuje

jedynie sporadycznie.

Roczna zapadalno$¢ na LCH u dorostych wynosi okoto 0.1-0.2/100000, jednak nalezy

podkresli¢ ze warto$¢ ta jest prawdopodobnie niedoszacowana.

Ze wzgledu na znacznie czgstsze wystgpowania LCH u dzieci rekomendacje dotyczace

diagnostyki obrazowej dorostych chorych na LCH, w duzej mierze opieraja si¢ na



badaniach populacji pediatrycznej. Jednoczesnie w literaturze brak jest badan na duzej
populacji oséb dorostych, ktore porownywatyby mozliwosci diagnostyczne badan PET-TK,
TK i MR. Obecne prace dotycza pordwnania jedynie dwoch metod obrazowych, albo
ograniczaja si¢ do poréwnania skutecznosci w pojedynczych obszarach ciata lub dotycza

matych grup pacjentow.

1.3. Materiaty i metody

1.3.1. Grupa badana

W badaniu poddano retrospektywnej ocenie 32 chorych z potwierdzong histologicznie
histiocytozg z komoérek Langerhansa hospitalizowanych w Instytucie Gruzlicy i Choréb

Ptuc latach 2007-2019.
Osoby, ktore wigczono do analizy musialy spelnia¢ wszystkie nizej wymienione kryteria:

1. Potwierdzone rozpoznanie histiocytozy z komodrek Langerhansa w badaniu
histologicznym.

2. Wykonane badanie PET-TK.

3. Wykonane badania TK i MR

4. Odstep czasowy pomigdzy poréwnywanymi badaniami réznych modalno$ci nie

przekraczal dwoch miesigey.

Wsrdd grupy badanej 29 os6b (90,63%) palito papierosy, srednia liczba paczkolat wynosita
15,01+ 11,02. Siedem o0sob (21,87%) z grupy badanej palilo marihuang. Trzy osoby
(9,38%) nie pality ani marihuany ani papierosow. Dwie (6,25%) z nich podawaty istotne

bierne narazenie na dym tytoniowy w swoim otoczeniu.

Jednosytemowa posta¢ LCH zdiagnozowano u 10 (31,25%) chorych, ws$réd nich 9

chorowato na izolowang plucng posta¢ LCH natomiast jedna miala izolowane zajecie kosci.

U pozostatych 22 (68,63%) pacjentdéw wykryto wielosystemowa posta¢ choroby, w tym w
jednym przypadku (3,13%) z zajeciem narzadow krytycznych, ktorymi byly watroba i

§ledziona.

1.3.2. Metody

Kazde badanie tomografii komputerowej, rezonansu magnetycznego i pozytonowej

tomografii emisyjnej zostatlo przeanalizowane pod katem obecnosci zmian patologicznych
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mogacych powstawac¢ w przebiegu histiocytozy, szczegdlng uwage zwrdcono na obecnosc

zmian patologicznych w ptucach.

Z uwagi na niekiedy niepoliczalnie duzg ilo§¢ zmian w ptucach, zajecie tego narzadu
oceniane byto w jedenastostopniowej skali nasilenia zmian, gdzie warto$¢ 0 oznaczata brak
widocznych zmian, natomiast kazdy kolejny stopnien oznaczal zwigkszajace si¢ stopniowo

zajecie migzszu ptucnego o 10 punktow procentowych.

Oceniano 11 kryteriow mogacych odpowiada¢ zmianom w przebiegu histiocytozy:
Nasilenie zmian guzkowych w ptucach w skali 0-10, w kazdym z 10 segmentow
Nasilenie zmian torbielowatych w ptucach w skali 0-10, w kazdym z 10 segmentow
Obecno$¢ odmy oplucnowe;j
Obecnos¢ rozedmy
Obecnos¢ 1 liczba zmian patologicznych w kosciach czaszki (w tym twarzoczaszki)
Obecnos¢ 1 liczba zmian w obrgbie kregostupa
Obecnos¢ 1 liczba zmian w obrgbie pozostatych kosci
Obecnos¢ i liczba zmian w osrodkowym uktadzie nerwowym
Obecnos¢ i liczba zmian w weztach chtonnych
Obecnos¢ 1 liczba zmian w skorze

Obecnos¢ 1 liczba zmian w watrobie 1 $ledzionie

1.4. Wyniki

Przeprowadzona analiza wykazata, ze badanie TKWR klatki piersiowej bylo istotnie
czulsze od badania PET-TK w wykrywaniu zmian guzkowych (TKWR 100% vs. PET-TK
86,4% ) jak 1 torbielowatych (TKWR 100% vs. PET-TK 90,5%, p=0,012 )w ptucach
Tendencja ta byta niezalezna od wieku i ptci osdb badanych. Co wigcej, badanie PET-TK
w przypadku mato nasilonych zmian (nie przekraczajacych 1 i1 2 w przyjetej skali) nie

uwidoczniato zmian plucnych.

Natomiast badanie PET-TK bylo istotnie czulsze od badan TK i MR w wykrywaniu zmian
kostnych z wylaczeniem zmian zlokalizowanych w obrebie kregostupa (PET-TK 90,9% vs.
MR 81,8% vs. TK 72,7%, p=0,008). Ta wlasciwos¢ byla niezalezna od wieku i ptci badane;j
populacji. Warto jednak podkresli¢, ze w kontekscie oceny zmian kostnych, badanie MR
byto wyraznie czulsze od badania TK i nie narazalo pacjenta na promieniowanie

rentgenowskie.



Zmiany w obrebie kregostupa charakteryzowata odmienna od reszty kosci wykrywalno$¢

w badaniach obrazowych. W tej lokalizacji badaniem o najwigkszej czutosci byto badanie
MR 1 bylo istotnie czulsze od badan PET-TK i TK (MR 100% vs. PET-TK 50% vs. TK-
50%, p=0,0497).

W ocenie zmian w obrebie OUN badanie MR bylo statystycznie istotnie czulsze od badania

PET-TK (100% vs. 10%, p=0,008).

1.5. Wnioski

Analiza wynikéw niniejszej pracy data podstawe¢ do sformutowania nastepujacych

wnioskow koncowych:

1.

Badania PET-TK, TK i MR charakteryzuja si¢ statystycznie istotnie réznymi
parametrami wiarygodnosci diagnostycznej zmian w przebiegu LCH zlokalizowanych

w roznych czesciach ciata.

Badanie TKWR jest statystycznie istotnie czulszg metodg obrazowa od badania PET-
TK w diagnostyce zmian ptucnych w przebiegu LCH.

Prawidlowe badanie PET-TK nie pozwala na wykluczenie drobnych zmian ptucnych w

przebiegu LCH.

Badanie PET-TK jest statystycznie istotnie czulszg metoda obrazowa od badan TK i
MR w diagnostyce zmian w przebiegu LCH w obrgbie kosci (nie uwzgledniajac

kregostupa).

W przypadku koniecznosci wykonywania kontrolnych badan obrazowych kosci nalezy
rozwazy¢ wykonanie badan MR w celu zminimalizowania dawki promieniowania

rentgenowskiego przyswojonego przez pacjentow.

Badanie MR jest statystycznie istotnie czulszg metodg obrazowa od badan TK i PET-
TK w diagnostyce zmian w przebiegu LCH w obrebie kregostupa.

Badanie MR jest statystycznie istotnie czulszg metodg obrazowg od badania PET-TK w
diagnostyce zmian w przebiegu LCH w obrgbie OUN.



