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Fra de danske bgrnekraeftafdelinger i Aalborg, Arhus, Odense og Rigs-
hospitalet, September 2004.

Sygdommens navn refererer til den tyske laege Dr. Langerhans, som har
beskrevet de for sygdommen typiske celler.

Indtil de seneste ar har der hersket stor forvirring om sprogbrug og inddeling
af Langerhans celle histiocytose (LCH), der tidligere blev benaevnt histio-
cytosis X. Sygdommen har ikke noget dansk navn.

FOREKOMST

LCH er en sjeelden sygdom, der i Danmark rammer ca. 6-8 barn arligt. Den
kan forekomme i alle aldre, ogsa hos voksne, men hyppigst ses den hos bern
i alderen 1-5 ar. Sygdommens arsag er ukendt. Det er ikke en kraeftsygdom.
De sygdomsramte bgrn har forud neesten altid veeret raske. Der er ikke nogen
arvelighed eller smitterisiko forbundet med sygdommen.
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BIOLOGI

Langerhans cellerne spiller den centrale rolle i sygdomsudviklingen.
Disse celler findes bl.a. i hud og slimhinder og indgar som et tidligt led i vores
infektionsforsvar. De opfanger og optager virus, bakterier og fremmede par-
tikler, som efterfglgende praesenteres for og uskadeliggeres af andre celler i
infektionsforsvaret i organismens lymfeknuder. Sygdommen er karakteriseret
ved, at Langerhans cellerne af ukendt anledning begynder at dele sig hurtigere
og sprede sig til andre organer. Langerhans cellerne falges af andre celletyper
tilhgrende de hvide blodlegemer (leukocytter), der indgar i infektionsforsvaret
(neutrofile, eosinofile, lymfocytter og plasma celler), og de danner tilsammen
de for sygdommen typiske celleophobninger i de sygdomsramte organer.

SYGDOMSTEGN

LCH udviser et meget varierende sygdomsbillede, der afheenger af invol-
verede organsystemer. Hyppigst forekommer sygdommen i hud og knogler.
I huden fremkommer et udsleet, der ikke sjeeldent fejltolkes som eksem. Hos
mindre bgrn kan udsleettet ligne arp i hovedbunden. Ved knoglelzesioner kan
symptomerne vaere smerter, heevelse og funktionsindskraenkning. Knogle-
leesionerne forekommer typisk i lange rgrknogler (arme og ben), men de ses
ogsa i kraniet, nggleben, ribben, ryghvirvler og baekken. Knoglelaesionerne
ses pa rgntgenbilleder som omrader med destruktion og afkalkning. Andre
involverede organer er lymfeknuder, der findes haevede. Sygdom i lungerne
kan medfere hoste og kortandethed. Ved involvering af lever og milt, kan disse
organer foles forsterrede og i nogle tilfeelde give anledning til nedsat dannelse
af eeggehvidestoffer samt blgdningstendens. Knoglemarven kan ogsa veere
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inddraget, hvilket kan fgre til blodmangel, bladningstendens pa grund af nedsat

antal blodplader, og lavt eller eget antal hvide blodlegemer. Bgrn under 2 &r har
sterre risiko for at udvikle sakaldt multiorgan sygdom (involvering af mere end

to organsystemer). Hos aldre bern findes oftere isolerede laesioner i knogle-
systemet, hvor sygdomsforlgbet almindeligvis indebzerer mindre risiko for
spredning til andre organsystemer eller for et kronisk forlagb.

UNDERS@GELSER

Diagnosen stilles ved mikroskopi af veevspraver (biopsier) fra en eller flere
laesioner. @vrige udredning afhaenger af fundne symptomer og tegn, men inde-
beerer altid blodprever og rentgenundersggelser samt i nogle tilfeelde ogsa
knoglemarvsundersggelse.

RISIKOGRUPPER

Sygdommen kaldes lokaliseret, nar kun eet organsystem er involveret, gener-
al-seret eller multiorgan sygdom, nar to eller flere organsystemer er involv-
erede. Med henblik pa at fastleegge hvor intensiv behandlingen skal veere, ind-
deles sygdommen i falgende risikogrupper.

O1. unifokalt knogleengagement, dvs. en enkel laesion i en knogle.

02. Multifokalt knogleengagement, dvs. flere laesioner,
men begraenset til knoglesystemet.
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03. Udbredt sygdom, hvilket indebeerer engagement af flere organsystemer
s& som hud, knogle, lymfeknude, milt, lever, lunge, tarm m.v.

04. Udbredt sygdom med pavirket funktion af mindst et af felgende
organsystemer: lunge, lever eller knoglemarv.

Forveerring under forlgbet med skift fra en risikogruppe til en alvorligere kan
indtreeffe.

BEHANDLING

Behandlingen afhaenger af sygdommens udbredelse. Tidligere problemer
med en ensartet beskrivelse og fastleeggelse af sygdomsgrupperne har
vanskeliggjort udarbejdelse af rationelle behandlingsformer. Ved fund af en
enkelt knoglelaesion behandles denne almindeligvis med kirurgisk fjernelse
i fuld bedgvelse. I nogle tilfeelde med flere knoglelaesioner suppleres med
medicinsk behandling, primaert prednison (binyrebarkhormon). Ved udbredt
sygdom gives altid medicinsk behandling ligeledes med anvendelse af pred-
nison, men i nogle tilfeelde ogsa med cellegifte. I sjeeldne tilfeelde gives lokal
stralebehandling.
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PROGNOSE
Folgende risikofaktorer er afgorende for prognosen:

Darlig funktion af enten lunge, lever eller knoglemarv. Denne faktor er
tungest vejende og uafhaengig af gvrige to nedennavnte faktorer.

Antal involverede organsystemer,
jo flere des starre risiko for alvorligt forlab.

Alder under 2 ar ved sygdomsstart.

I tilfeelde af tidlig sygdomsstart, dvs. alder under 2 ar, er der en betydelig
sterre risiko for involvering af flere organsystemer og dermed ogsa for pa-
virket funktion af lunge, lever eller knoglemarv. Det kunne se ud til, at alders-
afhzengige biologiske faktorer er bestemmende for sygdomsforlabet.
I neevnte aldersgruppe og med multiorgan sygdom kan sygdommen veere livs-
truende og har ofte et kronisk forlab.

Permanente senfglger efter sygdommen ses seerligt ved multifokalt knogle-
engagement, der indebeerer risiko for et kronisk forlgbh med tilbagevendende
nye knogleleesioner. Hyppigste senfelge er @get urinproduktion og vand-
ladningstendens (diabetes insipidus) som felge af en mindsket dannelse af
urinhaemmende hormon. Dette opstar efter sygdomslokalisation til hjernens
hormonregulerende og -producerende organer hypothalamus og hypofyse.
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Af samme arsag kan der udvikles vaeksthormonmangel, der medfgrer nedsat
hojdeveekst. Ved sygdom i tindingeknoglerne kan der ses angreb pa @rets knog-
lekaede, hvilket kan fgre til hgretab. Ved engagement af knogler i gjenhulen
kan ses udstaende gjne (exofthalmus). Det retter sig seedvanligvis ved vel-
lykket behandling. I sjeeldne tilfeelde kan ses fejlstillinger i beveegeapparatet,
ryg eller lemmer efter knogleengagement.

RESUME

Sygdommen opfattes i dag som en reaktiv proces, der kan fremtreede lokali-
seret eller generaliseret. I sidstnaevnte tilfeelde forstas involvering af flere
organsystemer. Symptomer og tegn er afhangige af involverede organ-
systemer, som hyppigt er hud eller knogler, men som ogsa kan veere lymfe-
knuder, lunge, lever, milt, tarm og knoglemarv. Starst risiko for senfalger til
sygdommen ses ved et kronisk forleb hos barn med involvering af kranie-
knogler, der kan lede til uheemmet urinproduktion, vaekstheemning og hegretab.
Med hensyn til hormonelle falger kan alle disse dog afhjeelpes medicinsk.
Behandlingsformer er kirurgisk fjernelse af isolerede knoglelaesioner og/el-
ler medicinsk behandling med binyrebarkhormon og i nogle tilfeelde cellegifte.
I sjeeldne tilfeelde gives stralebehandling. De vigtigste prognostiske faktorer
er pavirket funktion af enten lunge, lever eller knoglemarv, antallet af invol-
verede organer og alder under 2 ar ved start af sygdommen. I sidstnaevnte
tilfeelde kan sygdommen veere livstruende.
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