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In beiden Präparaten subepidermal dichte Infiltrate aus Zellen mit blass eosinophilem Zytoplasma, teils nierenförmigem Zellkern,
im ersten Fall einige Zellen mit longitudinal eingekerbten Kernen (Abb.5 und 6). Infiltratzellen für CD1a (Abb.7) und S100 (Abb.8)
positiv. Im ersten Fall ausgeprägterer im zweiten Fall geringer Anteil CD68-positiver Zellen. Leitliniengerecht wurde die Diagnose
einer Langerhanszellhistiozytose durch eine Referenzpathologie bestätigt. Eine Mutationsanalyse für BRAF und MAP2K1 wurde
durchgeführt.

Abb. 5: Fall 1,  HE 200-fach Abb. 6: Fall 1:  HE 400-fach , Pfeil: longitudinal 
eingekerbter Zellkern, Dreieck: nierenförmiger Zellkern

Abb. 7: Fall 1: Immunhistochemie CD1a positiv Abb. 8: Fall 1: Immunhistochemie: S100 positiv

13 Monate altes Mädchen mit einer subkutanen
Raumforderung am Hinterkopf (Abb.1) und ekzemartigen
Veränderungen an der behaarten Kopfhaut, intertrigoartigen
Veränderungen inguinal (Abb.2) sowie axillär. Guter
Allgemeinzustand ohne Fieber.

Fall 1
2-jähriger Junge, der ebenfalls eine subkutane Raumforderung
frontal (Abb.3) und ekzematöse Hautläsionen an der Kopfhaut
und in den Intertrigines sowie am Integument (Abb.4) aufwies.
Zunächst guter Allgemeinzustand ohne Fieber.

Fall 2

Histologie

Zusammenfassung

Abb. 1: Raumforderung Hinterkopf Abb. 2: intertrigoartige Läsion inguinal links Abb. 3: Raumforderung frontal links mit 
ekzematösen, hyperkeratotischen Plaques

Abb. 4: intertrigoartige Plaque inguinal links und 
ekzemartige Hyperkeratosen am Unterbauch

Bei den Langerhanszellhistiozytosen (LZH) handelt es sich um heterogene Erkrankungen, die von dendritischen Zellen oder
Makrophagen ausgehen. Klinisch zeigen sich an der Haut zunächst oft zunächst unscheinbare ekzem- oder intertrigoartige
Effloreszenzen. Die histologische Diagnose erfordert eine sorgfältige Sichtung der zytologischen Veränderungen und eine
immunhistochemische Färbung, die in den Tumorzellen für CD1a und S100 positiv ausfällt. Die CD68-Positivität wird in der
Literatur unterschiedlich angegeben. Im vorliegenden Fall waren die eigentlichen Tumorzellen CD68-negativ. Eine histiozytäre
Begleitreaktion kann allerdings (unterschiedlich stark) vorhanden sein. Leitliniengerecht ist bei kindlicher LZH eine Bestätigung
durch ein Referenzzentrum empfohlen. Eine Mutationsanalyse für BRAF V600 (in >50 % der Fälle positiv) ist wegen möglicher
Therapieansätze sinnvoll. Weiterführende Diagnostik erbrachte bei beiden Kindern den Nachweis einer ossären, bei dem Jungen
zusätzlich den Verdacht auf eine lymphonodale Beteiligung, sodass in beiden Fällen eine Multisystem-Langerhanszellhistiozytose
diagnostiziert wurde.


	Foliennummer 1

