
Fallbeschreibung

Ein bis dahin gesunder 22jähriger Raucher
wachte eines Morgens nach einer zweiwöchigen
Episode mit intermittierenden okzipitalen Kopf-
schmerzen mit Doppelbildern auf. In einem 
auswärtigen Spital wurde eine rechtsseitige Ab-
duzensparese ohne weitere neurologische Aus-
fälle festgestellt. Ein Schädel-MRI, visuell evo-
zierte Potentiale und die Liquoranalyse ergaben
Normalbefunde. Die Serologie und die PCR auf 
Borrelien im Liquor waren negativ. Es wurden 
intravenös Steroide verabreicht, und die Abdu-
zensparese verschwand innert weniger Tage.
Nach 15 Monaten wurde uns der Mann wegen
seit fünf Monaten bestehender Beschwerden mit
Polyurie, Polydipsie und trockenem Husten zuge-
wiesen. Die Eintrittsuntersuchung zeigte einen
178 cm grossen und 77,6 kg schweren Patienten
in ordentlichem Allgemeinzustand mit einem
Blutdruck von 150/95 mm Hg und einer Herzfre-
quenz von 64/min. Das Routinelabor zeigte keine
Auffälligkeiten. Der Durstversuch ergab einen
Gewichtsverlust von 3,5 kg (4,5% des Anfangs-
gewichtes) innert acht Stunden. Die Diurese
(550–1100 ml/h) und die Urinosmolalität (102–
178 mosmol/kg) blieben unverändert, während
die Blutosmolalität von 291 auf 313 mosmol/kg
(Normalwerte: 280–300 mosmol/kg) angestiegen
war. Nach der Verabreichung von Desmopressin
stieg die Urinosmolalität von 178 auf 507 mos-
mol/kg, und die Diurese sank auf 70 ml/h. Die
Schilddrüsenhormone, die Spiegel der Hypophy-
senvorderlappenhormone sowie von Cortisol und
Testosteron waren im Normalbereich. Ein erneu-
tes Schädel-MRI zeigte neu einen verdickten 
Hypophysenstiel (Abb. 1 x, roter Pfeil) ohne
Kompression der umliegenden Strukturen. Das

Thoraxröntgenbild wies diffuse retikulonoduläre
Veränderungen auf, die den im hochauflösenden
CT (high resolution CT, HRCT) des Thorax sicht-
baren multiplen zystischen Veränderungen und
zentrilobulären Knötchen entsprachen (Abb. 2 x).
Die grosse Lungenfunktionsprüfung ergab nor-
male dynamische und statische Lungenwerte. In
der bronchoalveolären Lavage (BAL) liess sich
eine Vermehrung der CD1a-Zellen auf 5% fest-
stellen; die histologische Untersuchung der trans-
bronchialen Lungenbiopsie zeigte eine fokal 
fibrosierende Alveolitis und eine fokale Akkumu-
lation von Histiozyten. Diese Befunde waren ver-
einbar mit einer Langerhans-Zellhistiozytose mit
Beteiligung der Lungen, der Neurohypophyse
und möglicherweise auch des Nervus abducens
15 Monate zuvor. Der Patient konnte auf unsere
Empfehlung hin das Zigarettenrauchen sistieren.
Unter der Desmopressinsubstitution fühlte er
sich wohl.
Zehn Monate später trat ein symptomatischer 
hypogonadotroper Hypogonadismus auf. Im 
erneut durchgeführten MRI des Schädels war 
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Summary
Diabetes insipidus, lung cysts and abducens 
nerve palsy
A 22-year-old smoker presenting with dry cough and diabetes insipidus 
reported a history of transient abducens nerve palsy 15 months previously. 
The results of chest x-rays and bronchoalveolar lavage prompted the diagno-
sis of Langerhans cell histiocytosis with involvement of the lung and posterior
pituitary gland. Smoking cessation resulted in disappearance of the cough. 
Ten months later symptomatic hypogonadotropic hypogonadism developed,
suggesting involvement of the anterior pituitary gland. The pathophysiology,
diagnostic workup and treatment of Langerhans cell histiocytosis are briefly
discussed.

Abbildung 1
Sagittales kontrastmittelverstärktes T1-gewichtetes

MRI: Verdickung des Hypophysenstiels (roter Pfeil)

sowie eine angedeutete Verdickung der Dura mater

(grüner Pfeilkopf).



bei der kindlichen Form, vermutet. Für die 
Diagnose zeigt das HRCT der Lunge, bezeichnen-
derweise bei Rauchern, typische Zysten mit 
verdickter Wand. Die bronchoalveoläre Lavage
und die transbronchiale Lungenbiopsie können
helfen, die Langerhans-Zellhistiozytose von der 
Sarkoidose abzugrenzen. Ein spontaner Pneu-
mothorax tritt in bis zu 25% der Fälle auf.
Bei unserem Patienten konnte eine Infiltration
der Lungen mit trockenem Husten und eine 
Beteiligung der Neurohypophyse mit Diabetes 
insipidus und später auch des Hypophysenvor-
derlappens mit Entwicklung eines hypogonado-
tropen Hypogonadismus festgestellt werden. Der
Befall von Hirnnerven, allerdings als seltene Ma-
nifestation, wurde schon beschrieben [4]. Mögli-
cherweise war die transiente Abduzensparese
ebenfalls durch die Langerhans-Zellhistiozytose
verursacht worden.
Ein Rauchstop ist die wichtigste therapeutische
Massnahme und führt bei vielen Patienten mit
einer Langerhans-Zellhistiozytose zur Stabilisa-
tion oder sogar zur Verbesserung der Symptome.
Obwohl nur wenige Daten zur Effizienz von Ste-
roiden vorliegen, wurden diese früher häufig ein-
gesetzt. Ihre Indikation wird bei Patienten, bei
denen sich trotz des Rauchstops ein progressiver
Verlauf oder schwere systemische Symptome zei-
gen, weiterhin diskutiert. Eine medikamentöse
Immunsuppression mit Chemotherapeutika oder
eine Lungentransplantation stellen für gewisse
Patienten eine durch den Spezialisten zu indizie-
rende Therapieoption dar. Die Prognose wird vor
allem durch den Rauchstop beeinflusst. Respira-
torische Probleme und das Vorhandensein einer
pulmonalarteriellen Hypertonie bilden die Haupt-
faktoren für die Morbidität und Mortalität der 
Patienten [5]. Asymptomatische oder nur minimal
symptomatische Patienten scheinen den günstig-
sten Krankheitsverlauf zu haben, jedoch fehlt es 
an guten prognostischen Markern zur Identifizie-
rung von Hochrisikopatienten. Das Gesamtüber-
leben scheint im Vergleich zu altersspezifischen
Kontrollen nach einer Beobachtungszeit von zwi-
schen fünf und zehn Jahren vermindert.

Schlussfolgerung

Die Langerhans-Zellhistiozytose ist eine seltene,
aber wichtige Differentialdiagnose der Sarkoidose,
insbesondere bei jungen Rauchern. Den wichtig-
sten Therapiefaktor stellt der Rauchstop dar.
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die Hypophysenstielverdickung rückläufig. Eine 
Testosteronsubstitution wurde begonnen.
Der Patient wird zurzeit zwecks einer frühzei-
tigen Erfassung allenfalls noch auftretender wei-
terer Ausfälle der Hypophysenvorderlappenhor-
mone regelmässig medizinisch nachkontrolliert.

Diskussion

Die Langerhans-Zellhistiozytose besteht in der
Proliferation von Histiozyten mit einer Infiltration
der verschiedensten Organe, insbesondere von
Lungen, Knochen, Haut, Hypophyse, Leber,
Lymphknoten und Schilddrüse. Sie betrifft vor
allem junge Erwachsene. Die exakte Inzidenz ist
unklar. Früher ging man von einem gehäuften
Auftreten beim männlichen Geschlecht aus, auf-
grund der wachsenden Verbreitung des Zigaret-
tenkonsums bei Frauen zeigten spätere Unter-
suchungen jedoch eine ziemlich gleichmässige
Geschlechterverteilung [1]. Die einzige konsi-
stente epidemiologische Assoziation bestand
zum Zigarettenrauchen. Es besteht der Verdacht,
dass bombesinähnliche Peptide und Glykopro-
teine im Tabak zu einer vermehrten Differen-
zierung der Monozyten-Makrophagen-Linie füh-
ren, verbunden mit der Ausbildung von Langer-
hans-Zellen, die sich in der Lunge akkumulieren
[2, 3]. Ein Zusammenhang dieser Tabakinhalts-
stoffe mit dem Befall anderer Organe wird kon-
trovers diskutiert und eine virale Genese (u.a.
durch das humane Herpesvirus-6), insbesondere
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Abbildung 2
High resolution CT (HRCT) der unteren Lungen-

abschnitte: dickwandige Lungenzysten (blauer Pfeil)

und zentrilobuläre Knötchen (gelber Pfeilkopf).


