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Einleitung

Im Jahre 1953 fiihrte Lichtenstein den Begriff der Histiocytosis X ein (7), unter dem das eosinophile Granulom, der Morbus Hand-
Schiller-Christian und die Letterer-Siwe Erkrankung subsumiert wurden. Immunhistologische Untersuchungen ergaben die liberwiegend
monoklonale Proliferation von CD 1 positiven Histiozyten (Langerhanszellen) (8), so daB 1987 die Erkrankungen dieses Formenkreises
unter dem Begriff der Langerhanszell-Histiozytose zusammengefaBt wurden (12), die wiederum in die Klassifikation der histiozytaren
Veranderungen als Klasse-I-Histiozytose eingegliedert wurde (3). Das klassische Bild der Hand-Schiiller-Christianschen Erkrankung, als
die chronische disseminierte Variante der Langerhanszell-Histiozytose beschrieben, wird durch die Trias Exophthalmus, Diabetes
insipidus und Skelettveranderungen definiert. Die skelettalen Lasionen treten vor allem im Bereich des Kiefers, des Schadels, der
Rippen und des Femur auf. Die Veranderungen der Augen und der Diabetes insipidus sind Folgen von Zellgranulomen im Bereich der
Hypophyse, die als Typ IV Lasionen des ZNS klassifiziert werden (11). Die Therapie richtet sich vor allem nach der Anzahl und
Lokalisation der beteiligten Organsysteme (6) und reicht von Exzision der Lasion (ber niedrigdosierte Cortisontherapie bis hin zur
Chemotherapie. Eine Strahlentherapie wird allgemein abgelehnt (4).

Fallbeschreibung

Beschrieben wird der Fall eines 30-jahrigen Mannes, der erstmals im Mai 1997 eine schmerzhafte Schwellung rechts frontoparietal
versplrte. Nach radiologischer Diagnostik (Abb. 1) wurde die Lasion in einem neurochirurgischen Eingriff entfernt und pathohistologisch
als Langerhanszell-Histiozytose diagnostiziert (Abb. 6, 7 und 8).

Abb. 1: MRT der
frontoparietalen Lasion rechts der
Hypophysenstielverdickung

6 Wochen nach der Entlassung traten bei dem Patienten ein quélendes Durstgefiihl verbunden mit einer Xerostomie, rezidivierende
Cephalgien und ein Bulbusdruckgefiihl auf. Die weitere Diagnostik ergab eine unklare Hypophysenstielverdickung (Abb. 2) sowie einen
manifesten Diabetes insipidus bei konstanten peripheren Hormonkonzentrationen und fehlendem Anhalt fir eine hypothalamisch-
adenohypophysére Insuffizienz. Der Diabetes insipidus konnte mit Miniringabe zufriedenstellend eingestellt werden, eine
Skelettszintigraphie ergab keinen Hinweis auf weitere Herde. Im Februar 1998 stellte sich der Patient erstmalig in der Poliklink fir
Parodontologie zur Abklarung einer generalisierten Parodontitis vor (Abb. 3 und 4). Die angefertigte OPG Aufnahme (Abb. 5) zeigte
ausgepragte ossdre Destruktionen in allen vier Quadranten.
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Abb. 3: Klinisches Bild der generalisierten Abb. 4: Klinisches Bild der generalisierten
Parodontitis mit Gingivarezession an Zahn 46 Parodontitis mit Gingivarezession an den
Zahnen 31 und 41

Aufgrund der Anamnese wurden Proben aus allen Bereichen gewonnen, die Lasionen komplett kiirettiert und simultan die nicht
erhaltungswiirdigen Zahne extrahiert. Die pathohistologische Begutachtung ergab eine Langerhanszell-Histiozytose in allen Bereichen,
lediglich der IV. Quadrant zeigte keinen Befall. Im Rahmen der interdisziplindren Knochentumorkonferenz wurde die abschlieBende
Diagnose einer Langerhanszell-Histiozytose (Typ Hand-Schiuller-Christian) gestellt, die aufgrund des Befallsmusters als Ein-System-
Erkrankung mit Befall multipler Skelettanteile gewertet wurde. Nach AusschluB weiterer Herde durch ein Ganzkérper-MRT wurde eine
kombinierte Therapie mit Vinblastin (émg/m2 i.v. Tag 1, 8, 15, 22, 29, 36) und Decortin (40mg p.o. taglich Uber 28 Tage) eingeleitet,
mit dem Ziel, die Regression der Granulome besonders in den betroffenen Kieferabschnitten zu verbessern und somit die Grundlage fir
eine notwendige Rekonstruktion zu schaffen. Nach Beendigung der Kombinationstherapie wurden erneut Biopsien aus den betroffenen
Arealen gewonnen, die keinerlei Hinweis auf das Fortbestehen der Granulome ergaben. Eine MRT Untersuchung der Sella zeigte einen
rickldufigen Befund im Bereich des Hypophysenstieles. Nach AbschluB3 eines zweiten identischen Therapiezyklus wurde die kndcherne
Rekonstruktion und implantatgestiitzte Versorgung des Patienten geplant.

Abb. 5: OPG mit Darstellung ausgepragter
ossarer Destruktionen im Ober- und
Unterkiefer
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Abb. 6: Histologisches Bild (HE-Farbung)
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Abb. 7: Immunhistologisches Bild (CD la- Abb. 8: Immunhistologisches Bild (S-100-
Farbung) Farbung)
Diskussion

Die Langerhanszell-Histiozytose stellt ein eher selten auftretendes Geschehen dar, welches am ehesten als Dysfunktion des
Immunsystems (4) zu bezeichnen ist. Der Haufigkeitsgipfel liegt zwischen dem 1. und 3. Lebensjahr, betroffen sind jedoch alle
Altersgruppen. Die Ein-System-Erkrankung gilt als gutartig, Spontanremissionen nach Verldufen iber Monate oder Jahre sind haufig zu
beobachten. Einzelne Knochenldsionen, besonders haufig im Schadel auftretend, bediirfen nur der Therapie bei Schmerzen, in
lasttragenden Knochen oder bei funktionellen Stérungen. Eine intralasionale Applikation von Steroiden erscheint nach ersten
Ergebnissen vielversprechend (2). Sauglinge mit Multisystembefall haben jedoch auch heute noch, aufgrund von Organversagen, ein
hohes Mortalitatsrisiko, trotz spezieller kombinierter Chemotherapien. Die Gruppe der Patienten mit Multisystembefall ohne
Organversagen, die einer systemischen Therapie bedlrfen, weisen oftmals einen fluktuierenden Verlauf auf, die Erkrankung kann sich
sogar "ausbrennen" (1).

Im Bereich der Therapie gibt es derzeit keine allgemeinglltigen Konzepte (6). Aufgrund unterschiedlicher Ansichten Uber die Natur der
Erkrankung (reaktiv oder maligne) entwickelten sich zwei Ansatze: (a) der konservative Ansatz mit Minimaltherapie (kurzzeitige
Prednisolongabe und anschlieBender cytostatischer Therapie mit Vincristin, Vinblastin und VP-16 in Ausnahmefallen) und (b) die
intensive Langzeit-Chemotherapie (Vinblastin, VP-16, Prednisolon, Methotrexat, Doxorubicin). Ein wesentliches Kriterium bei der
Auswahl der Therapie stellt die Anzahl und die Lokalisation der befallenen Systeme dar (6). Es ist fur alle Patienten mit der Diagnose
Langerhanszell-Histiozytose zu fordern, den Diabetes insipidus und eine ZNS Beteiligung friihzeitig auszuschlieBen. Die Untersuchung
der Wahl stellt dabei das MRT dar, die Szintigraphie erwies sich hierflr als nicht zuverlassig (11). Bei Befall der Kiefer stehen
parodontale Verdanderungen im Vordergrund (5, 9, 10) und sind oftmals der Einstieg zur Diagnose dieser Erkrankung.
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