
Vrouwelijke geslachtsorganen: LCH ver-
oorzaakt in dit gebied ontstekingen op de 
vulva, rond of in de vagina en/of baar-
moedermond. Dit geeft pijnklachten bij 
gemeenschap. Dit komt regelmatig voor bij 
volwassenen.

Bot
Algemeen: Bij volwassenen komt aantas-
ting van het bot vaak voor, en dan meestal 
als onderdeel van MS LCH. Dit kan pijn of 
zwelling en soms zelfs spontaan optreden-
de botbreuken veroorzaken. Ook kan het 
voorkomen dat aantasting van het bot pas 
bij onderzoek aan het licht komt, zonder 
dat de patiënt klachten heeft. LCH in het bot 
komt bij volwassenen het meest voor in de 
schedel, de onderkaak, de wervels en de 
lange pijpbeenderen van de benen, maar 
kan in ieder bot voorkomen. Ook ná gene-
zing hebben volwassenen vrij vaak pijn op 
die plaatsen. Opmerkelijk is dat ná gene-
zing ook nogal eens geklaagd wordt over 
vermoeidheid. 

Tanden en tandvlees: Pijn in de onderkaak 
en loszittende tanden is een vrij regelma-
tig voorkomende klacht bij volwassenen. 
LCH kan loszittende tanden, pijnlijk en op-
gezwollen tandvlees of ontstekingen van 
het tandvlees veroorzaken. Tanden en het 
tandvlees zijn vaak aangedaan omdat LCH 
vanuit een aangedaan kaakbot (meestal de 
onderkaak) het tandvlees aantast. Tanden 
moeten dan niet worden getrokken, maar 
worden behandeld als LCH!

Oren: LCH in het schedelbot bij het oor 
kan leiden tot een loopoor, chronische oor-
ontstekingen of problemen met het even-
wichtsorgaan. Dit komt bij volwassenen 
weinig voor.
	

Wervels: Alle delen van het bot van de 
wervel kunnen aangetast zijn. De wer-
vel kan inzakken, met scheefstand of een 
knik in de rug als gevolg. Er kan een weke 
delen zwelling bij zijn; wanneer deze in 
het wervelkanaal reikt kunnen neurologi-
sche afwijkingen, zoals pijn, tintelingen of  
verlammingen ontstaan. Na behandeling 
kan de wervelhoogte zich meestal (groten)
deels herstellen.

Lever, milt en lymfklieren
Deze organen zijn bij volwassenen met LCH 
minder vaak aangedaan dan bij kinderen. 
Aangetaste organen raken vergroot. Dit 
kan o.a. leiden tot vermoeidheidsklachten.

Hormonale systeem
De hypofyse, een klier onder aan de herse-
nen die hormonen produceert kan door de 
aanwezigheid van histiocyten beschadigd 
worden. Hierdoor wordt in de achterkwab 
de afscheiding verstoord van het antidiu-
retisch hormoon (=vasopressine), dat de 
vochthuishouding in ons lichaam regelt. Dit 
leidt tot (heel) veel plassen, extreme dorst 
en dientengevolge tot (heel) veel drinken 
(meer informatie in de folder Diabetes  
Insipidus en LCH). In een later stadium kan 
ook de voorkwab van de hypofyse aange-
tast worden met verminderde productie 
van groeihormoon, schildklierstimulerend 
hormoon en andere hormonen als gevolg. 
Ongeveer de helft van de patiënten met  
diabetes insipidus kan binnen 10 jaar na 
deze diagnose die stoornissen van de voor-
kwab krijgen. 
Een ander symptoom van aantasting van 
het hormonale systeem kan zijn: gewichts-
verlies of juist grote gewichtstoename. Dit 
kan betekenen dat de schildklier is aange-
tast door aanwezigheid van histiocyten.

Hersenen
Ook andere delen van de hersenen dan de 
hypofyse kunnen door LCH aangetast zijn. 
Het kan ook in het ruggenmerg voorkomen. 
Hoe vaak dat precies voorkomt is nog niet 
goed bekend, maar naarmate vaker MRI-
scans gemaakt worden, zal daar meer 
duidelijkheid over ontstaan. Om echt goed 
inzicht te krijgen zullen daarvoor wel veel 
meer “routine” MRI-scans gemaakt moeten 
worden. Er zijn al relatief vaak afwijkingen 
gezien in de pijnappelklier, evenals in de 
kleine hersenen. Ook in de witte en grijze 
stof van de hersenen en aan de hersen-
vliezen zijn afwijkingen gezien. Symptomen 
zijn afhankelijk van de plaats en grootte van 
het letsel. Soms zijn er geen verschijnselen 
ondanks uitgesproken afwijkingen op de 
MRI-scan. Anderzijds kunnen er per patiënt 
in ernst wisselende symptomen zijn, zoals 
hoofdpijn, stoornissen in het zien, trillingen, 
evenwichtstoornissen, epilepsie, spierzwak-
te of krachtsverlies in één lichaamshelft en 
gedragsveranderingen of psychologische 
problemen. 

Andere symptomen 
Meer algemeen voorkomende verschijnse-
len die kunnen voorkomen bij patiënten met 
LCH zijn koorts, algemene moeheid en soms 
gewichtsverlies. Omdat deze verschijnselen 
bepaald niet specifiek bij LCH voorkomen, 
kan het moeilijk zijn deze met zekerheid aan 
LCH toe te schrijven.

Patiëntenorganisatie
In 1985 is in de Verenigde Staten de Histiocy-
te Society (HS) opgericht. De leden van deze 
vereniging zijn artsen en onderzoekers van 
over de hele wereld die zich bezighouden 
met de studie van histiocyten en de hier-
aan gerelateerde ziekten. Het werk van de 
HS heeft weliswaar bijgedragen aan een 
grotere bekendheid met de ziekte en aan 

de ontwikkeling van betere, internationaal 
afgesproken, behandelmethoden, maar de 
aandoeningen zijn zeldzaam en maken ‘te 
weinig’ slachtoffers om voldoende aandacht 
te krijgen van overheid, medici en onderzoe-
kers.
De Stichting Histiocytose Nederland (voor-
heen Stichting Langerhans Cel Histiocytose) 
is in 1993 opgericht en maakt zich in Neder-
land hard voor erkenning van histiocytaire 
aandoeningen. Zij ondersteunt patiënten 
en hun ouders door lotgenotencontact en 
informatie, houdt contact met de medische 
wereld en stimuleert wetenschappelijk on-
derzoek. De stichting wordt bijgestaan door 
een medisch adviseur. 

Wat doen wij?
•	 Wij verzorgen lotgenotencontact
•	 Wij verstrekken informatie door middel 	
	 van brochures en de website
•	 Wij organiseren jaarlijks een 
	 lotgenotendag 
•	 Wij zijn vertegenwoordigd bij 
	 internationale histiocytose congressen 
• Wij zijn lid van de European Organisation 	
	 for Rare Disorders

Wat kunt ú doen?
U kunt ons steunen door donateur te  
worden. Stort uw bijdrage op rekening 
7665666 t.n.v. Stichting Histiocytose Neder-
land te Baarn.

Meer informatie?
www.histio.nl
info@histio.nl
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Cel Histiocytose



Wat is Langerhans 
Cel Histiocytose (LCH)?
Langerhans Cel Histiocytose is een zeldzame 
ziekte, die met name voorkomt bij kinderen, 
maar die ook volwassenen van alle leeftij-
den kan treffen. Hoewel vormen van deze 
ziekte oorspronkelijk al meer dan een eeuw 
geleden zijn beschreven, krijgt de ziekte pas 
de laatste tijd meer bekendheid, met name 
die vormen van de ziekte die voorkomen bij 
volwassenen.
De ziekte ontstaat door een vermeerdering 
van een bepaald type witte bloedcellen in 
de weefsels, de zgn. histiocyten. Door woe-
kering van deze cellen in bepaalde delen 
van het lichaam ontstaat LCH met als gevolg 
dat de functie van het aangedane lichaams-
deel in het gedrang kan komen.
In de jaren dat de ziekte bestudeerd werd 
heeft deze verschillende namen gehad. In 
dit verband zijn te noemen: histiocytose-X, 
eosinofiel granuloom, de ziekte van Hand-
Schüller-Christian en Langerhans cel gra-
nulomatose. Hoewel al deze termen zijn 
vervangen door de naam Langerhans Cel 
Histiocytose, worden deze namen soms nog 
gebruikt om specifieke problemen of een 
specifiek beloop van de ziekte bij individuele 
patiënten aan te geven.

Aantal patiënten 
De meeste studies naar de incidentie (het 
aantal nieuwe gevallen van een ziekte in 
één jaar) van LCH zijn verricht bij kinderen.  
Geschat wordt dat bij 1 op de 200.000 kin-
deren per jaar de diagnose wordt gesteld. 
Omdat LCH bij volwassenen nog zeldzamer 
is dan bij kinderen is de incidentie moeilijk 
te schatten, maar onderzoek suggereert dat 
bij 1 op de 560.000 volwassenen per jaar de  
diagnose gesteld wordt.
Van de 274 volwassenen, geregistreerd bij de 
Histiocyte Society Registry had ongeveer 70% 
multisystem LCH, ruim de helft ervan had 

tevens longaantasting. De overigen hadden 
single-system LCH: 13% van hen in de huid, 
37% in de botten en 50% in de longen.
Pulmonale LCH (pLCH) bij volwassenen is bij 
de meeste patiënten “single-system”. Bij de 
overigen (± 20%) met pLCH wordt het meest 
botaantasting, diabetes insipidus en huid-
aantasting gezien (= “multisystem” LCH). In 
dat geval staan de symptomen van long-
aantasting niet op de voorgrond.

Longen
Een bijzondere uiting van LCH bij volwasse-
nen is aantasting van alléén de longen. Men 
spreekt dan van pulmonale LCH (pLCH) of 
Langerhans cel granulomatose van de long.
In de longen zijn vele Langerhanscellen aan-
wezig die een functie hebben bij de afweer. 
Doordat het afweersysteem om onduidelijke 
redenen te veel geprikkeld wordt, ontstaan 
er allerlei plekjes in de long, waar een ont-
stekingsreactie optreedt. Na de ontsteking 
volgt holtevorming. Uiteindelijk groeit er 
bindweefsel in de holten. Daardoor gaat 
er dus longweefsel verloren. De long kan 
dan niet meer goed zijn functie uitoefenen, 
namelijk: zuurstof en koolzuur tegen elkaar 
uitwisselen. De zuurstofopname lukt min-
der goed en er ontstaan klachten: hoesten,  
geleidelijk toenemende kortademigheid. 
Wanneer aan de buitenzijde van de long een 
blaasje springt, klapt de long plotseling in el-
kaar met ernstige benauwdheid tot gevolg.
	
Voorkomen: Hoe vaak pLCH voorkomt, is on-
bekend omdat er geen structurele registratie 
is. De patiënten worden gezien door long-
artsen. Bovendien zijn er patiënten zonder 
symptomen of ze genezen spontaan, en in 
vergevorderde gevallen is het microscopisch 
onderzoek niet meer specifiek.
Pulmonale LCH treedt vooral op bij men-
sen tussen de 20 en 40 jaar. Er is een ver-
band tussen deze vorm van LCH en roken:  

90 - 100% van de patiënten is roker. Vroeger 
kwam pLCH vaker voor bij mannen, maar 
door veranderde rookgewoonten komt het 
nu even vaak, of zelfs vaker, voor bij vrou-
wen. Ook niet-rokers kunnen pLCH krijgen. 
Er zijn enkele gevallen van pLCH beschre-
ven na bestraling en/of chemotherapie voor 
lymfoom, met name Hodgkin lymfoom.
Kinderen, genezen van LCH, die op latere 
leeftijd gaan roken, hebben een verhoogde 
kans op pLCH.

Symptomen: Vrij regelmatig geen. Vaker: 
droge hoest, langzaam in ernst toenemend, 
geleidelijk toenemende kortademigheid en 
minder uithoudingsvermogen, nachtzweten, 
vermoeidheid, koorts, gewichtsverlies en 
soms pijn aan een rib wanneer die aange-
tast is. In ernstige gevallen kan een klaplong 
(pneumothorax) optreden met ernstige be-
nauwdheid tot gevolg. Soms is dit het eerste 
symptoom.

Diagnose: De tijd tussen het begin van de 
symptomen en de diagnose is gemiddeld 
ongeveer 6 maanden, maar dit kan sterk va-
riëren. De diagnose wordt in 25% van de ge-
vallen gesteld bij een routine borstfoto (dus 
zonder symptomen), in ± 65% door droge 
hoest en kortademigheid na inspanning, en 
in 10 - 20% door een klaplong.
Op een gewone borstfoto kunnen aanwij-
zingen voor de diagnose gezien worden, 
maar een high-resolution CT scan (HRCT) of 
high-definition CT scan (HDCT) is vereist om 
de hoogstwaarschijnlijke diagnose te stellen. 
Longfunctieonderzoek is normaal bij 10 - 
15% van de patiënten; bij 70 - 90% wordt 
een verminderde diffusiecapaciteit voor CO 
gevonden, naast andere afwijkingen. Zo 
nodig wordt een bronchoscopie gedaan. 
De definitieve diagnose wordt gesteld op 
een biopsie. In een groot aantal gevallen 
zijn de eerdergenoemde symptomen en 

onderzoekingen voldoende om de diag-
nose te kunnen stellen zonder biopsie.

Verloop: Het verloop van de ziekte is vari-
abel en onvoorspelbaar. Ongeveer de helft 
van de patiënten reageert goed: spontaan 
zonder therapie of na corticosteroïden.  
In een overzicht van 195 patiënten blijft  
± 70% stabiel of verbetert, ± 20% verslechtert 
en ± 10% overlijdt.
Bij een aantal patiënten ontstaat verhoogde 
bloeddruk in de longen (pulmonale hyper-
tensie).

Therapie: Stoppen met roken is de eerste en 
belangrijkste vorm van behandeling. Over 
het resultaat van behandeling met cortico-
steroïden zijn geen goede studies beschik-
baar. Rapportages over behandeling met 
cytostatica gaan meestal over enkele geval-
len. In het uiterste geval kan een longtrans-
plantatie nodig zijn; hervatten van roken 
leidt tot een terugkeer van de ziekte.

Multisystem ziekte
Diagnose: Om een goede diagnose en een 
passend behandelplan vast te stellen moe-
ten verschillende proeven worden gedaan. 
Deze kunnen bestaan uit bloedonderzoek, 
röntgenfoto’s, CT-scans en/of MRI-scans. 
In enkele gevallen is een beenmergpunctie 
noodzakelijk. Een biopsie (wegnemen van 
een stukje weefsel) van aangedaan weefsel 
is nodig om de definitieve diagnose te stellen. 

Behandeling: Bij de behandeling van pa-
tiënten met multisystem LCH behoort een 
hematoloog of immunoloog een centrale rol 
te spelen. Daarbij dient er uitgebreid overleg 
plaats te vinden met de verschillende be-
trokken medisch specialisten, zoals o.a. een 
radioloog, chirurg, longarts, dermatoloog of 
kaakchirurg.
De behandeling van LCH hangt af van de 

mate waarin de individuele patiënt de ziek-
te heeft. Bij sommige patiënten is helemaal 
geen behandeling nodig, terwijl bij ande-
ren chirurgie, bestraling of chemotherapie 
noodzakelijk is. Als na het vaststellen van de 
diagnose geen behandeling noodzakelijk 
blijkt zal de arts de patiënt onder controle 
houden om er zeker van te zijn dat er geen 
uitbreiding van de ziekte optreedt en, indien 
dit toch gebeurt, de patiënt zo snel mogelijk 
te behandelen. Omdat bij de behandeling 
van LCH meestal gebruik gemaakt moet 
worden van agressieve middelen zal de 
arts er natuurlijk uiteindelijk naar streven de 
ziekte met een zo beperkt mogelijke behan-
deling onder controle te houden. 

Verloop van de ziekte: De meeste patiën-
ten overleven de ziekte. Soms verdwijnt 
de ziekte zonder enige behandeling,  
andere patiënten zijn na behandeling vrij 
van symptomen. Soms zijn er levenslange 
chronische problemen. In enkele gevallen 
kan de ziekte helaas fataal verlopen. 
Het is voor de arts moeilijk met zekerheid te 
voorspellen hoe het verloop van de ziekte 
zal zijn. LCH kan een grillig verloop hebben 
en bijna ieder geval is verschillend. Deze 
onzekerheid is erg frustrerend voor patiënt, 
omgeving en arts.

Oorzaak: De oorzaak van LCH is onbekend, 
hoewel er uit onderzoek van de afgelopen 
jaren een aantal theorieën is ontwikkeld. 
Eén theorie bijvoorbeeld, gaat er van uit dat 
LCH wordt veroorzaakt door een ongewone 
reactie van het afweersysteem. Een an-
dere theorie gaat er van uit dat LCH geac-
tiveerd wordt door een ontstekingsreactie. 
Recent is een genetische afwijking bij een 
deel van de patiënten met LCH gevonden, 
die echter ook bij meerdere kankersoorten 
aanwezig is. Dit zou er dan meer op wijzen 
dat LCH toch een soort van kanker is. Bij 

pLCH is deze afwijking niet gevonden. Dus  
ondanks jaren van intensief onderzoek is 
de ware oorzaak van LCH nog steeds niet 
opgehelderd.

Symptomen
De verschijnselen van LCH zijn heel ge-
varieerd en afhankelijk van de plaats en 
uitbreiding van de ziekte. Vrijwel ieder or-
gaan kan aangetast zijn. Afhankelijk van de 
plaats waar de ziekte zich voordoet kunnen 
de volgende symptomen voorkomen:

Huid en slijmvliezen
Huid: Naast de single-system longaandoe-
ning is de single-system huidafwijking de 
meest voorkomende manifestatie van LCH 
bij volwassenen. Daarnaast komt het bij 
ongeveer de helft van de volwassenen met 
MS LCH voor. De afwijkingen kunnen overal 
voorkomen: op de hoofdhuid, het gezicht, 
rond de anus en vulva en in de buigplooi-
en van de huid zoals in de liezen, onder 
de borsten, in de nek, onder de armen en 
achter de oren. Huid die boven lymfeklie-
ren of botten, aangetast door LCH, ligt kan 
ook aangedaan zijn. Soms kunnen zelfs  
de nagels aangedaan zijn. Typische huidaf-
wijkingen zijn o.a. kleine, vaste en rode  
verhevenheden, soms met schilfering óp de 
huid, knobbeltjes ónder de huid, paarsrode 
vlekjes met soms kleine pusophopingen. En  
LCH is een grote imitator van huidziekten!
	
Slijmvliezen: Aantasting van het slijmvlies 
in de mond komt regelmatig voor. Dit kan 
er uitzien als kleine beschadigingen in de 
mond, die lijken op aften en net zo pijn-
lijk zijn. Het kan er ook meer uitzien als 
zweertjes die verward kunnen worden met 
kwaadaardige zweren. Ook verderop in 
het maagdarmkanaal, tot en met de anus,  
kunnen “zweertjes” voorkomen. Soms geeft 
dat aanleiding tot diarree.


