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Streszczenie

Przedstawiono przypadek 20-miesiecznej dziewczynki z wro-
dzong wada serca w postaci ubytku w przegrodzie miedzy-
przedsionkowej typu Il (ang. atrial septal defect Il — ASD Il),
u ktoérej na podstawie badania histopatologicznego grasicy
usunietej srédoperacyjnie rozpoznano histiocytoze z komérek
Langerhansa. W opracowaniu podkreslono znaczenie pobie-
rania grasicy do badania histopatologicznego w przypadku
jakichkolwiek watpliwosci w ocenie makroskopowej gruczotu.
Jest to szczegblnie istotne w przypadku histiocytozy wieloukta-
dowej, ktéra nieleczona lub leczona zbyt p6Zno moze wigza¢
sie ze ztym rokowaniem.

Stowa kluczowe: histiocytoza z komérek Langerhansa, grasi-
ca, wrodzona wada serca, kardiochirurgia dziecieca.

Wstep

Grasica jest pojedynczym narzagdem potozonym central-
nie w gérnym srédpiersiu, ktéry bierze udziat w odporno-
$ci komoérkowej organizmu [1]. Spetnia ona istotne funkcje
immunologiczne, zwtaszcza w wieku rozwojowym. Grasice
usuwa sie rutynowo podczas wiekszosci zabiegéw kardio-
chirurgicznych u dzieci, w tym takze podczas zabiegéw
hybrydowych, traktujac tymektomie jako powtarzalny ma-
newr, istotny jedynie dla wtasciwej ekspozycji serca i na-
czyh [2]. Nieprawidtowosci dotyczace tego narzadu powin-
ny kazdorazowo zwréci¢ uwage kardiochirurga, poniewaz
istnieje mozliwos¢ wystepowania zmian pozapalnych, od-
czynowych, a takze nowotwordéw grasicy. Wsrdd najczest-
szych nowotworéw opisywanego narzadu wyréznia sie:
grasiczaki (ang. thymoma), raki (ang. thymic carcinoma),
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guzy neuroendokrynne (ang. thymic carcinoids), grasicza-
kottuszczaki (ang. thymolipoma).

Rzadka postacia nowotworu, ktéry moze lokalizowaé
sie w grasicy, jest histiocytoza z komérek Langerhansa
(ang. Langerhans cell histiocytosis — LCH). Charakteryzuje
sie ona szerokim spektrum manifestacji klinicznej, a takze
réznorodnym rokowaniem. Zajecie grasicy w LCH u dzieci
jest najczesciej elementem choroby uogélnionej, natomiast
izolowane wystepowanie LCH w grasicy opisywane jest nie-
zwykle rzadko [3].

W artykule przedstawiono opis przypadku 20-miesiecz-
nej dziewczynki z wrodzong wadg serca, u ktérej rozpozna-
nia LCH dokonano w oparciu o badania histopatologiczne
zmian w grasicy rutynowo usunietej podczas zabiegu kar-
diochirurgicznej korekcji wrodzonej wady serca.
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Opis przypadku

Dwudziestomiesieczna dziewczynka (masa ciata 10 kg)
zostata przyjeta na Oddziat Kardiochirurgii Dzieciecej Po-
morskiego Centrum Traumatologii w Gdansku z rozpozna-
niem wrodzonej wady serca w postaci ubytku w przegrodzie
miedzyprzedsionkowej typu ostium secundum (ang. atrial
septal defect Il — ASD II) w celu korekcji wady. W przedopera-
cyjnym badaniu echokardiograficznym potwierdzono ASD Il
o wymiarach 15 mm x 12 mm w centralnej czesci dotu owal-
nego, z wtérnymi cechami nadmiernego przeptywu ptucne-
go, w tym sladowa niedomykalnoscia zastawki trojdzielne;.
Na podstawie wywiadu ustalono, ze dziewczynka urodzita
sie poprzez ciecie cesarskie w 34. tygodniu ciazy z hipo-
trofia wewnatrzmaciczna, zespotem zaburzeh oddychania
i infekcjg wrodzong. Wade serca rozpoznano w 1. miesigcu
zycia. W wieku 13 miesiecy u dziecka zaobserwowano wy-
czuwalng palpacyjnie zmiane guzowatg kosci czaszki (lewa
kos¢ skroniowa) wielkosci ok. 1 ¢cm x 1 cm. Dziewczynke za-
kwalifikowano do dalszej diagnostyki w kierunku histiocy-
tozy, jednakze w badaniach kontrolnych po 4 miesigcach od
rozpoznania zmiany kosci czaszki stwierdzono jej samoist-
ne ustapienie. Nie obserwowano innych ognisk charaktery-
stycznych dla histiocytozy.

Dziewczynke zakwalifikowano do planowego zabiegu
kardiochirurgicznej korekcji wady serca w warunkach kraze-
nia pozaustrojowego. W przedoperacyjnych badaniach labo-
ratoryjnych nie stwierdzono odchylef od normy wiekowej,
wyktadniki stanu zapalnego byty prawidtowe, w badaniu ra-
diologicznym (RTG) klatki piersiowej obserwowano wytacz-
nie powiekszenie grasicy (ryc. 1.). Nie stwierdzono zadnych
niezaleznych od wady serca istotnych odchyleri od normy
w ogblnym badaniu fizykalnym. Zmiana guzowata okolicy
skroniowej nie byta wyczuwalna.

Po otwarciu klatki piersiowej z typowego dostepu po-
srodkowego usunieto grasice en bloc wraz z przylegtym,
trudno oddzielajacym sie fragmentem optucnej po stronie
prawej, z wielkg ostroznoscig uwalniajac peczek prawe-
g0 nerwu przeponowego objetego odczynem. Palpacyjnie

Ryc. 1. Przedoperacyjne badanie radiologiczne klatki piersiowej —
powiekszenie grasicy
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stwierdzono obecnos¢ guzkéw w migzszu grasicy. Preparat
oznaczono i wystano do badania histopatologicznego. Dal-
szy przebieg operacji byt typowy, ASD zamknieto technika
szwu bezposSredniego w umiarkowanej hipotermii. Wcze-
sny przebieg pooperacyjny byt niepowiktany. Dziecko wy-
pisano do domu w stanie ogélnym dobrym w 6. dobie po-
operacyjnej z zaleceniem zgtoszenia sie po wynik badania
histopatologicznego.

W badaniu histopatologicznym opisano, iz komérki
w obrebie naciekow w grasicy wykazywaty ekspresje mar-
keréow CD1a, CD68, biatka S-100 oraz langeryny. Na podsta-
wie wywiadu, zmian makroskopowych w usunietej grasicy
oraz wyniku badania histopatologicznego rozpoznano LCH,
po czym skierowano dziecko do dalszego leczenia w porad-
ni onkologicznej dla dzieci.

Dyskusja

Grasica moze by¢ miejscem lokalizacji r6znorodnych
zmian patologicznych — zaréwno pierwotnych, jak i wtor-
nych, w tym nowotworéw. Z tego wzgledu podczas usu-
wania tego narzadu konieczne wydaje sie zwrdcenie uwa-
gi na mozliwe do wychwycenia zmiany makroskopowe,
a w przypadkach watpliwych — wykonywanie badania hi-
stopatologicznego catego gruczotu. Bardzo istotne dla kar-
diochirurga jest zwrocenie uwagi na wymiary i strukture
grasicy, zwtaszcza u najmtodszych dzieci. U noworodkéow
i niemowlat szczegblnie znaczenie ma stwierdzenie braku
lub niedorozwoju grasicy, ktéry wskazuje na ciezki ztozony
niedob6r odpornosci lub zespdt CATCH 22 [C — wady serca
(ang. cardiac defects), A — dysmorfia twarzy (ang. abnor-
mal facies), T — hipoplazja grasicy (ang. thymic hypoplasia),
C-rozszczep podniebienia (ang. cleft palate), H— hipokalce-
mia wtérna do aplazji przytarczyc (ang. hypocalcemia from
parathyroid aplasia), 22 — mikrodelecje 22. chromosomu]
(zespot Di George’a), mogacy mie¢ istotne znaczenie dla
leczenia dziecka we wczesnym przebiegu pooperacyjnym
[4]. Takie dzieci po zakonczeniu leczenia kardiochirurgicz-
nego powinny jak najszybciej zosta¢ poddane diagnosty-
ce immunologicznej. Zauwazone Ssrddoperacyjnie zmiany
w strukturze grasicy moga Swiadczy¢ o rozwijajagcym sie
w jej obrebie procesie nowotworowym. Rozpoznanie przed-
operacyjne moze by¢ bardzo trudne pomimo bardzo su-
miennej diagnostyki laboratoryjnej i obrazowej.

Rozpoznanie LCH u prezentowanej pacjentki zostato
dokonane na podstawie skrupulatnego wywiadu i badania
grasicy usunietej podczas zabiegu kardiochirurgicznego.
Decyzja operatora o pobraniu tego narzadu do badania hi-
stopatologicznego pozwolita na rozpoznanie we wczesnym
stadium zaawansowania choroby. Histiocytoza to choroba
nowotworowa, w ktérej ma miejsce niekontrolowane na-
mnazanie histiocytéw. Rokowanie w przypadku pojedyn-
czej, izolowanej zmiany jest dobre z przezyciem siegajacym
100% [5]. Nalezy jednak podkresli¢, ze u matych dzieci po-
jedyncze, izolowane zmiany na skérze odpowiadajace LCH
powinny sktaniaé do poszerzenia diagnostyki i ,,czujnosci
onkologicznej”. W przypadku, gdy u dziecka wysunieto
podejrzenie histiocytozy, nalezy zwroci¢ szczegblng uwage
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na mozliwos¢ istnienia ogniska choroby w grasicy. U opisy-
wanej przez nas dziewczynki, po samoistnym wyleczeniu
zmiany skornej jedynie dzieki wykonywanemu zabiegowi
kardiochirurgicznemu i czujnosci operatoréw mozliwe byto
rozpoznanie kolejnego ogniska choroby [5]. Jest to szcze-
golnie istotne, gdyz odsetek przezy¢ w najciezszych posta-
ciach choroby moze obnizy¢ sie do 20% [6, 7]. Pojawienie
sie nowego ogniska po ustapieniu pierwotnej zmiany jest
opisywane w piSmiennictwie. Dotyczyto to izolowanych,
jak mogto sie wydawaé, zmian zlokalizowanych w skérze,
Sluzéwkach, kosciach i w innych narzadach [8, 9]. Pojedyn-
cze ogniska mozna leczy¢ miejscowo, podczas gdy choroba
wielonarzadowa moze wymagac intensywnej chemiotera-
pii. Z tego powodu dziecko skierowano pod opieke specja-
listycznego osrodka onkologii dzieciecej natychmiast po
potwierdzeniu rozpoznania [5].

Wydaje sie, ze w kazdym watpliwym przypadku nalezy
wykonywaé badania histopatologiczne usuwanej grasicy.
Wynik badania moze poméc ustali¢ rozpoznanie histiocy-
tozy oraz wtaczy¢ wtasciwa terapie onkologiczna. Jest to
szczeg6lnie istotne w przypadku histiocytozy wielouktado-
wej, ktéra nieleczona lub leczona zbyt p6zno moze wigzaé
sie ze ztym rokowaniem [10].
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