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BEVEZETÉS – Az Erdheim–Chester-betegség a
nem Langerhans-sejtes histiocytosis csoportba
sorolható; ritka, több szervrendszert érintô meg-
betegedés. A diagnózis a CD1a-negatív histio-
cytaproliferáció kórszövettani kimutatásán ala-
pul.
ESETISMERTETÉS – A histiocytosis az 57 éves
férfi betegnél exophthalmussal kezdôdött; mint-
egy két évvel a szemtünetek megjelenése után
progrediáló pericardialis infiltrációt és effúziót,
ezáltal a szívkompresszió révén kiváltott funkci-
onális zavart okozott. Mûtéti feltárás és pericar-
dialis fenesztráció során vett minta szövettani
vizsgálata derített fényt az Erdheim–Chester-
betegségre. A kórismétôl számított egy éven be-
lül multiszisztémás érintettség alakult ki és a be-
teg meghalt. A boncolás a csöves csontok, az
orbitaüreg, a koponyaüreg, a retroperitoneum és
a mediastinum kiterjedt xanthogranulomatosus
beszûrôdését mutatta.
KÖVETKEZTETÉSEK – A kórisme klinikai és pa-
tológiai szempontból is nehéz, mert a tünetek
nem specifikusak, idôben megoszlóak, a szövet-
tani diagnózis pedig gyakran csupán leíró jelle-
gû. A betegség prognózisa a célzott kezelés hiá-
nya, továbbá az elôrehaladott stádium miatt
rossz.

Erdheim–Chester-betegség, histiocytosis

ERDHEIM–CHESTER DISEASE:
A RARE FORM OF HISTIOCYTOSIS

INTRODUCTION – Erdheim–Chester disease is
rare non-Langerhans cell histiocytosis with mul-
tisystem involvement. The histological hallmark
of the disease is CD1a negative histiocyte pro-
liferation.
CASE REPORT – Histiocytosis presented in a 57-
year-old Caucasian man with exophtalmus,
which was after two years followed by prog-
ressive pericardial infiltration and effusion lea-
ding to cardiac compression and consequent
functional disturbance. It was the histological
analysis of a surgical sample removed during
pericardial fenestration that revealed Erdheim–
Chester disease. The patient died from multi-
system involvement one year after the initial
diagnosis. Postmortem examination showed
long bone, orbital cavity and cranial cavity
involvement as well as extensive retroperitoneal
and mediastinal xanthogranulomatous infiltra-
tion.
CONCLUSIONS – The clinical diagnosis of
Erdheim–Chester disease is difficult because the
symptoms are insidious and non-specific. The
histological report is often only descriptive. The
prognosis of the disease is poor due to the lack
of targeted therapy and to the advanced stage at
diagnosis.
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Az Erdheim–Chester-betegség ritka, esetenként 
halálos histiocytosis, névadói 1930-ban közöl-
ték (1). A betegség spektruma széles: a gócos

csontlaesiótól a többszervi érintettségig terjedhet,
gyakran retroperitonealis, mediastinalis és koponya-
üregi érintettséggel. A szerveket destruáló gócok olyan
histiocytákból épülnek fel, amelyek különböznek a
csontban hasonló laesiókat okozó Langerhans-sejtek-
tôl, ezért az Erdheim–Chester-betegség a nem Langer-
hans-sejtes histiocytosisok közé sorolandó. 

Esetünk jól tükrözi az Erdheim–Chester-betegség
széles klinikai megjelenési spektrumát, diagnózisának
és terápiájának nehézségeit. 

Esetismertetés

Klinikai történet

Az 57 éves férfi beteg kórtörténetében szemtünetek,
így retrobulbaris szövetszaporulat következtében ki-
alakult jobb oldali exophthalmus miatti feltárás szere-
pelt; a szövettani biopsziás mintavétel feldolgozásakor
idiopathiás inflammatoricus pseudotumort vélemé-
nyeztek. A csontvelô-biopszia során leukaemia vagy
lymphoma lehetôségét kizárták. Szteroidkezelést kö-
vetôen a retrobulbaris laesio kiújult. A szemtünetek
megjelenése után két évvel mellkasi diszkomfortérzés,
dyspnoe és általános gyengeség miatti kórházi felvéte-
le során enyhe szisztémás dekompenzáció fizikális jele-
it és pericardialis folyadékgyülemet észleltek. Utóbbi
azonban nem okozott tamponádot, így konzervatív te-
rápiát kezdtek. A pericardialis folyadékgyülembôl cito-
lógiai vizsgálatot végeztek. A kenetekben vegyes lob-
sejttartalom látszott, granulocytákkal, lymphocyták-
kal, macrophagokkal; aktivált mesothelsejteket is ki-
mutattak. Gastrooesophagealis reflux betegség tünetei

miatt savgátló kezelést állítottak be. Két hónappal ké-
sôbb fokozódó szisztémás dekompenzációja nagymér-
vû jobbszívfél-terhelésre utalt, amelyet jelentôs meny-
nyiségû (lebocsátás után 600 ml) pericardialis savós
folyadékgyülem okozott. Cerebrovascularis inzultusra
utaló fizikális jeleket is észleltek. Az ekkor készült
képalkotó vizsgálatok (1. ábra) a jobb szívfelet és a bal
kamra elülsô falát páncélszerûen bevonó szövetszapo-
rulatot azonosítottak, emiatt feltárás, pericardialis fe-
nesztráció és szövettani mintavétel történt. A kórszö-
vettani vizsgálat során pericardialis xanthogranuloma-
tosis igazolódott, mesothelioma lehetôségét kizárták.
A pericardialis szövetszaporulat és a retrobulbaris min-
ta retrospektív összevetésekor a szöveti kép hasonló-
nak bizonyult, és Erdheim–Chester-betegség kórismé-
jét eredményezte. A közben készült képalkotó vizsgá-
latok során a koponyaalapon, a sternumban, a bordák-
ban, a tibia epiphysiseiben, a femur metaphysiseiben,
valamint a humerusban és a radiusban is az orbita-
üregekben észleltekhez hasonló morfológiájú radioló-
giai gócok látszottak. A retrobulbaris infiltrációt irra-
diálták, amely ez után enyhe visszahúzódást mutatott,
majd stagnált. A betegnél fokozatosan romló, a diasz-
tolés telítôdés gátlásából adódó szívelégtelenség alakult
ki, amely a kompresszió miatt jött létre. Emiatt a beteg
a definitív diagnózistól számított egy éven belül multi-
szisztémás érintettséggel elhalálozott. 

Kórszövettani leletek

A kórszövettani vizsgálatra érkezett pericardiumfrag-
mentumokban xanthogranulomatosus gyulladás mu-
tatkozott. A fibrosus alapállományban a histiocyta-
proliferáció mellett vegyes lobsejtes beszûrôdés lát-
szott. A sejtproliferáció habos plazmájú macropha-
gokat bôségesen tartalmazott (2. a) ábra). Eosinophilia
nem volt jelen. Az immunhisztokémiai vizsgálatok so-
rán a histiocyták CD68 (2. b) ábra), a kapillárisok
CD34 és VIII. faktor-asszociált antigén, egyes mac-
rophagok S100 savóval mutattak pozitivitást. A Lan-
gerhans-sejt-specifikus marker, a CD1a negatívnak bi-
zonyult (2. c) ábra). A CD117 (c-kit) antitest masto-
cytosist és stromalis proliferációt nem igazolt. A látott
kép lényegében egyezett az elôzetesen vizsgált retro-
bulbaris szövetszaporulatban észleltekkel, és Erdheim–
Chester-betegségre pathognomicusnak bizonyult. A
histiocyták nem Langerhans-sejtes eredetének megerô-
sítésére elektronmikroszkópos vizsgálatot végeztünk,
ennek során a histiocytákban Langerhans-sejtre speci-
fikus Birbeck-granulumok nem mutatkoztak.

Kórboncolási vizsgálat

A külvizsgálat során szembetûnô volt a jobb oldali
exophthalmus. A koponya feltárásakor a nagyagysar-
lón, a hypophysis és a bal oldali arteria vertebralis kör-
nyékén 10-15 mm-es kénsárga szövetszaporulatok lát-
szottak, amely az orbitaüregek feltárása során egyezô
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Erdheim–Chester-betegség mellkas-röntgenfelvétele. A
szívárnyék és a mediastinum jelentôsen kiszélesedett,
pericardialis folyadékgyülem igazolódott

1. ÁBRA



konzisztenciát mutattak a retrobul-
baris térben talált masszával (2. d)-e)
ábra). Hasonló szövetszaporulat mu-
tatkozott a femurban és a tibiában is.
A belszervi boncolás során tömött,
szürkésfehér szövetszaporulat szûrte
be kiterjedten a retroperitoneumot és
a mesenteriumot, amelybe ágyazottan
helyezkedtek el a nagyerek, a vesék,
az ureterek, a mellékvesék, a hasnyál-
mirigy, a lép hilusa és a belek is (2. i)
ábra). A szövetszaporulat leterjedt a
kismedencei szervekre és a herékre.
Proximalisan a rekeszt fixálva, az aor-
tát és a nyelôcsövet körbefogva a
mediastinumba terjedt, és összefüg-
gést mutatott a pericardiumot páncél-
szerûen körbefogó szürkésfehér szö-
vetmasszával, amelyet egészen az aor-
taív proximalis ágainak eredéséig kö-
vetni tudtunk (2. f)–h) ábra). A szö-
vettani vizsgálat az elôzetes kórszö-
vettani leleteknek megfelelôen Erd-
heim–Chester-betegséget igazolt. Az
alsó tüdôlebenyekben bronchopneu-
monia, továbbá a szisztémás pangás
és a kifejezett agyvizenyô érdemel
még említést. 

Megbeszélés 

Az Erdheim–Chester-betegség ritka
macrophag kórkép; leggyakrabban a
csontokban jelentkezik, ezért régen
polyostoticus sclerotisáló histiocyto-
sisnak hívták. Emellett azonban
– mint jelen esetben is – többszervi
érintettséget is okozhat. Elôfordul a
retroperitoneum súlyos fibrosisával
járó, húgyúti obstrukciót okozó kép
(2), emellett vezetô tünet lehet a két-
oldali szemüregi szövetszaporulat
(3) vagy a xanthogranulomatosus hy-
pophysitis kiváltotta diabetes insipi-
dus (4). Leírtak már pulmonalis in-
terstitialis tüdôbetegség (5) vagy
masszív csontvelôi necrosis (6), eset-
leg haemophagocytosis (7) képében
jelentkezô formát is. Ha a his-
tiocytosis a mediastinumban jelent-
kezik, restriktív cardiomyopathiára
emlékeztetô klinikai kép észlelhetô,
pangásos szívelégtelenséggel, vala-
mint gastrointestinalis reflux betegség tüneteivel (8).
A cerebralis érintettség cerebrovascularis megbetege-
dést utánozhat. A klinikai diagnózis megfelelô képal-
kotó vizsgálatok és az entitás ismerete nélkül igen ne-
héz, mivel az említett tünetek gyakran a betegség korai
szakaszában izoláltan jelentkeznek, s csak elôrehala-

dott stádiumban, többszervi érintettség esetén gondo-
lunk rá. A szövettani kép többnyire pathognomicus,
ennek ellenére gyakran csak leíró kórisme születik:
„inflammatoricus pseudotumor” vagy „xanthogranu-
lomatosus gyulladás”. Differenciáldiagnosztikailag két
kórkép jöhet szóba. A retroperitonealis Erdheim–
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A pericardium, a retrobulbaris szövet, valamint a hasüregben talált szövetszaporulat
szövettani vizsgálata. a) Vegyes sejtpopulációt tartalmazó, xanthogranulomatosus sejt-
proliferáció [hematoxilin-eozin (200-szoros nagyítás)], b) CD68-pozitív histiocyták-
kal (barna színreakció), IH (200-szoros nagyítás), c) CD1a-negatív histiocytákkal
(nincs barna színreakció), IH 400-szoros nagyítás); d) xanthogranulomatosus
orbitalaesio (*), e) a pachymeninxen hasonló gócok (↑); f) súlyos mediastinalis
Erdheim-Chester-betegség (tüdôk: *; pericardium: **); g) a szívet páncélszerûen kör-
befogó szövetszaporulat (**); h) a rekeszt (�), a nyelôcsövet (↑) és a nagyereket kör-
befogó xanthogranulomatosus szövetszaporulat; i) a mesenteriumot beszûrô xantho-
granulomatosus szövetszaporulat
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Chester-betegség elkülönítendô az Ormond-kórtól,
amely a húgyúti obstrukciót okozó retroperitonealis
fibromatosis csoportba sorolandó. Utóbbi esetében
kórjelzô a kórszövettani vizsgálattal kimutatható
vimentinpozitív, örvényes szerkezetû, orsósejtes fibro-
blastos proliferáció. A másik entitás a Langerhans-
sejtes histiocytosis, amely inkább fiatalabbak körében

fordul elô, férfi dominanciával; emellett
elôfordulhat más hematológiai megbe-
tegedéssel való társulása és spontán
regressziója is. Szövettanilag a Lan-
gerhans-sejtes histiocytosisra jellegze-
tesek a CD1a/S100 pozitív sejtek és az
eosinophil granulocyták. Ezek a klini-
kai és morfológiai tulajdonságok nem
jellemzôk az Erdheim–Chester-beteg-
ségre, amely a Langerhans-sejtes histio-
cytosisnál rosszabb prognózisú. Diffe-
renciáldiagnosztikai problémát okoz-
hatnak még a malignus lágyrész-tumo-

rok, valamint további, histiocytaszaporulattal járó kór-
képek: a Weber–Christian-kór, a Rosai–Dorfman-be-
tegség: míg az elôbbi leginkább a subcutan zsírszövet-
ben jelentkezô panniculitis, addig az utóbbi fôleg a nyi-
rokcsomó sinusait érintô, de szisztémásan is elôfor-
duló histiocytosis. 

Az Erdheim–Chester-betegség terápiája problemati-
kus. A fent vázolt okok miatt késik a definitív kórisme:
a beteg legtöbbször progrediáló többszervi érintettség
tüneteivel jelentkezik, amikor már csak tüneti terápia
végezhetô. Másrészrôl nincsen olyan, széles körben el-

fogadott kezelési módunk, amely a progrediáló histio-
cytosisra szignifikánsan hatékonynak bizonyulna. A
terápia elsôsorban szteroid- és interferon α-kezelésre,
kemoterápiára, valamint irradiációra épül. A szteroid-
kezelést önállóan vagy kombinációban elsôsorban
exophthalmus esetén, csont- és retroperitonealis érin-
tettségnél alkalmazzák (9). Az irradiáció a csontfájdal-
mat enyhíti (10). Emellett születtek közlemények,
amelyben az interferon α-, valamint a monocytagátló
cladribinkezelés hatásosságát mutatták szisztémás
érintettség (11), a szteroid-cyclophosphamid, valamint
a vinblastin-mycofenolát mofetil kezelés hatásosságát
pedig tüdô- és ízületi manifesztáció esetében (10, 12).
Mindenesetre a korai diagnózis alapvetô jelentôségû
lenne, mert esélyt adna az idôben végzett terápiára. 

Esetünk az Erdheim–Chester-betegség többszervi
érintettséget okozó, fatális formáját mutatta be. A defi-
nitív kórisme az elsô (szem)tünetek megjelenése után
csak mintegy két évvel, a histiocytosis okozta, a diaszto-
lés telítôdés gátlásából eredô szívelégtelenség kivizsgálá-
sakor született meg. A beteg a kórisme felállítása után
egy évvel a betegség progressziója miatt halt meg. Ezen
ritka histiocytosis raritása miatt a diagnózis gyakran ké-
sik, emellett a szûk terápiás lehetôségek az esetek nagy
részében nem gátolják meg a betegség progresszióját,
nagy kihívást jelentve a betegeknek és orvosaiknak. 
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