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  مقاله پژوهشي

  

   مورد تظاهرات باليني و راديولوژيك هيستيوسيتوز ريوي20گزارش 
    

  ****سهيلا خليل زادهدكتر ، ***محمد اميد طاهبازدكتر ،  **حميدرضا جماعتيدكتر  ، * عاطفه فخارياندكتر 
  ****** شادمهرمحمد بهكامدكتر ،  *****مهين پورعبدااللهدكتر 

  
  11/3/87: ،  پذيرش      28/9/86  :دريافت 

  

  :چكيده
 " ولي با اهميت است و مشخـصا       )ILDموارد  %5(بيماري هيستيوسيتوز ريوي يك بيماري نسج بينابيني و غير شايع            :مقدمه و هدف  

 غـده  ، اسـتخوان  ،شـامل  پوسـت   ) LCH  )Langerhans Cell Histiocytosisارگانهاي درگيـر در  . در بالغين سيگاري اتفاق مي افتد
  . هدف از اين مطالعه تعيين تظاهرات باليني و راديولوژيك هيستيوسيتوز ريوي بود. غدد لنفاوي و ريه مي باشد،تيروييد ،فيز هيپو
تمامي بيماران مراجعه كننده و بستري شده در بيمارستان دكتر مسيح دانشوري تهران  پرونده توصيفي در اين مطالعه   : كار روش

  نسج ريـه بيوپسي و  شستشوي برونكوآلوئولرزمايشگاهي ، راديولوژيك و انجام آ اساس علايم باليني ، بر1386 تا   1375كه از سال    
PLCH )Pulmonary Langerhans Cell Histiocytosis (وارد مطالعه شدنده بودندتشخيص داده شد .  
بيمـاران  % 80.كـشيدند  ران سـيگار مـي    بيمـا % 40. سال بـود   8/27متوسط سن بيماران     و نفر   20تعداد بيماران مورد مطالعه    :نتايج

%) 75(شايعترين شكايت بيماران مبتلا در هنگام مراجعه تنگي نفـس           . درگيري در ارگانهاي غير از ريه داشتند      % 20درگيري ريوي و  
در  .بـوده اسـت    )mixed(طرح مخلوط انسدادي و تحديـدي       از نوع   %) 50(شايع ترين  الگو      در بررسي اسپيرومتري  بوده است و    

  .بود%) 80(شايعترين يافته كيست هاي منتشر ريه  اسكن CTدر .كيست هاي ريه  قابل رويت بود% 77 اديوگرافي ريهر

 در درصد كمتري از بيماران مورد مطالعه ما  كه نشانه مراحـل  consolidation و ground glass opacityوجود ضايعات :نتيجه نهايي
ه بيشتر بيماران  در مراحل پيشرفته تر بيماري مراجعه نموده انـد ، لـذا توجـه بيـشتر                    اوليه بيماري است مويد اين مطلب است ك       

انجام برونكوسـكوپي و لاواژ بـرونش در مـوارد مـشكوك بـه               .متخصصان در تشخيص بيماري درمراحل اوليه بيماري را مي طلبد         
  .بيماري توصيه مي شود

   

  هيستيوسيتوز سلول لانگرهانس ريوي/ تيوسيتوز سلول لانگرهانس هيس/ بيماريهاي بافت بينابيني ريه  : كليد واژه ها
   

  :مقدمه 
      PLCH  ــر شــايع ــابيني و غي ــسج بين  يــك بيمــاري ن

 در بـالغين  "ولي با اهميت است و مشخصا ) ILDموارد  5%(
 LCH ارگانهـاي درگيـر در     .)1،2(اتفاق مـي افتـد     سيگاري

  دد غ ـ ،تيروييـد  ، غـده هيپـوفيز    ، اسـتخوان    ،شامل پوسـت  
   سه برابـر كودكان در LCH اگر چه .لنفاوي و ريه مي باشد 

  
  
  
  
  
  

  ).3،4(ولي درگيري ريه در بالغين شايعتر است بالغين است
ــر        ــه بيمــاردر مطالعــات اخي ــتلا ب  در زن و مــرد ياب

 ولـي در بـسياري از مطالعـات تعـداد مـردان             مساوي است 
 ).4-7(مبتلا بيشتر بوده است

يا جغرافيايي موثرنبوده و سابقه       شغلي هيچگونه عامل       
  ).2،3،5(شناخته شده است موارد%90سيگار كشيدن در 

  
  
  
  
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
  )fakharian_2005@yahoo.com(اه علوم پزشكي شهيد بهشتيمتخصص بيماريهاي داخلي دانشگ *

  دانشيار گروه داخلي دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي  **
  متخصص راديولوژي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي ***

  دانشيار گروه كودكان دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي ****
  ي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتيمتخصص پاتولوژ *****

  دانشيار گروه جراحي دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي ******
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  سـرفه و تنگـي نفـس  فعـاليتي            PLCHعلايم شايع         
  بيماران در زمان مراجعه بدون علامـت      % 25 ).1،3،4(است

بيماران پنوموتـوراكس خـود بخـودي        % 10-15در .هستند
بيمـاران هنگـام تـشخيص      % 75ر  د.اولين علا مـت اسـت       

تست هاي تنفسي غير طبيعي بصورت انسدادي ، تحديدي      
  ).8،9( دارندطرح مخلوط انسدادي و تحديديو يا 
گرافي ريه در اين بيماران غير طبيعـي و بـصورت           راديو     

انفيلتراسيون ميكرو ندولر ، رتيكولوندولر و بصورت قرينه و         
يه كه براي تشخيص      ر  HRCT و در    )9-11(دو طرفه است  

و كيست ها    ندولها بصورت درگيري است ضروري بيماري اين
درگيري در قواعد  ريه ها  است         عدم با ريه فوقاني نواحي در

كه  تركيب ضايعات كيستيك همراه با ندولها بصورت پـاتو           
در تشخيص اين بيماري    ) 12،13( است   PLCHگنومونيك  

BAL )Broncho Alveolar Lavage(نسج ريـه  پسي  و بيو
  .)1شكل (از طريق برونكوسكوپي يا جراحي  است 

  
  
  
  
  
  
  
  
  

 X تصوير سي تي اسكن بيمار مبتلا به هيستوسيتوز :1شكل 
  درگيري منتشر فيبروكيستيك بيشتر در قله هاي ريه ها

  
بيشتر از  ) 2شكل   (CD1a بيماران   BAL فلوسيتومتري   در
  .)4،5،8(تشخيصي است% 5
  

  
  

 مشخص شده اند CD1a سلولهاي لانگرهانس با ماركر :2شكل 
ه ــــ با رنگ زمينDABي ــرنگ آميزي ايمونوهيستوشيم( 

  )هماتوكسيلين 

  
در پاتولوژي اين بيماران انفيلتراسيون بينابيني سلول هاي        
لا نگرهانس كه در ناحيه مركزي مجـاري هـوايي كوچـك            

نوفيل ،لنفوسيت و فيبروبلاست    و سلول هاي ائوزي    قرار دارد 
  .)3شكل( مثبت مي باشندS100هست كه براي

  

  
  

 انفيلتراسيون سلولهاي لانگرهانس با هسته دندانه دار :3شكل 
رنگ آميري هماتوكسيلين ( شكافهاي طوليهمراه باسربريفورم 

  )400×و ائوزين بزرگنمايي 
  

ن مراجعـه كننـده و بـستري        در اين مطالعه تمامي بيمـارا     
شده در بيمارستان دكتر مسيح دانـشوري كـه بـر اسـاس             

 نسج ريه    و بيوپسي  BAL معيار هاي باليني ،راديولوژيك و    
PLCH    اي  عدم مطالعه به  تشخيص داده شده اند را با توجه

مشابه در ايران و رفـرانس بـودن ايـن بيمارسـتان از نظـر               
  .داديماي ريوي مورد ارزيابي قرار بيماريه

  :روش كار
پرونده هاي تمامي   در اين مطالعه توصيفي گذشته نگر            

بيماران مراجعه كننده و بستري شده در بيمارستان كـه از           
 بوده بررسي ومطالعه ILDبا تشخيص   1386 تا   1375سال  
زمايشگاهي ، راديولوژيـك     آ اطلاعات علايم باليني ،    .گرديد

  در CD1aيتومتري  بيماراني كه براساس مثبت بودن فلوس ـ     
BAL      و بيوپسي بـافتيPLCH       بـود  تـشخيص داده شـده  
هيچگونـه معيـاري    .وري گرديده و وارد مطالعه شد       آجمع  

براي خروج بيمـاران از مطالعـه وجـود نداشـت باسـتثناي             
  .دبيماراني كه اثبات پاتولوژي هيستيوسيتوز نداشتن

  :نتايج 
توسـط سـن    م . نفر بود  20تعداد بيماران مورد مطالعه         

ــاران  ــال 8/27بيمــ ــه ســ ــرد % 85زن و % 15 كــ   مــ
 در سابقه بيماران     ، بيماران سيگار مي كشيدند   % 40. بودند

% 50وزن در  كاهش .تاريخچه پنوموتوراكس را داشتند   % 45
ــده    ــزارش ش ــاران گ ــودبيم ــدول در  .ب ــصات 1ج  مشخ

  دموگرافيك و شكايات و يافته هاي باليني بيماران مراجعه 
  .ده استكننده مشخص ش
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 شكايات و يافته هاي باليني ، مشخصات دموگرافيك  :1 جدول

  بيماران هيستيوسيتوزيس در 
  

   سال8/27   سنمتوسط
   نفر3ن ز ،  نفر17 مرد  جنس

  %40  سابقه مصرف سيگار
  
  

  علائم هنگام مراجعه

  تنگي نفس% 75
  كاهش وزن% 50
  سرفه% 10
  لنفادنوپاتي% 10
  درد سينه% 5

  

درگيـري در ارگانهـاي     % 20 درگيري ريوي و   بيماران% 80
  .غير از ريه را داشتند

 و  نـد طبيعـي بود  صداهاي ريوي   % 40سمع ريه ها   در      
  .وجود داشت fine raleكاهش صدا و % 35 در

طرح مخلوط انسدادي و    % 50در بررسي اسپيرومتري          
 طـرح   %22و   )restrictive(طرح تحديـدي  % 28 ، تحديدي
  . داشتند)obstructive(انسدادي

 يك مورد با پاتولوژي ولي اند شده برونكوسكوپي  بيمار6      

) TBLB  )Trans Bronchial Lung Biopsy  از  لـــــحاص
تشخيص داده شده است جواب فلوسيتومتري لاواژ برونش        

 عمـل   .گزارش شـده اسـت     CD1a% 5در همه موارد بالاي     
جـواب هيـستيو     كه   هشد  بيمار انجام  11جراحي باز ريه در   

 بيمـار   2برداشـتن غـده لنفـاوي در         . بوده اسـت   Xسيتوز  
در يك مورد نيـز   . استوجود داشتهگرانولوم ائوزينوفيليك  

ن با تشخيص گرانولـوم ائوزينـو       آدرگيري دنده و برداشتن     
  .بوده استهمراه فيليك 

حجم قفـسه سـينه     % 83گرافي قفسه سينه در   راديودر       
ــال و در  ــزايش% 11نرم ــم واف ــم  % 5/5 حج ــاهش حج   ك

كيست هاي ريه  قابل رويت بوده است        % 77در  . داشته اند 
فراوانـي نـسبي    . تصاوير رتيكولوندولر داشته انـد    % 61و در   

  . مده است آ2 اسكن بيماران مبتلا در جدول CTيافته هاي
  

  (%)بيماران  سي تي اسكندر  يافته ها  :2 جدول
  كيست هاي منتشر

  ندول
  ندول كاويتر

  وموتوراكسپن
  تراكم لكه اي

  گراند گلاس اپاسيتي

80  
73  
46  
40  
26  
13  

  
عوارض ثانويه بيماران در پيگيري و در زمان مراجعه بعدي          

وپيـدا شـدن    % 5در) ادنوكارسينوما ريـه  (با بدخيمي ثانويه    
  .موارد بوده است% 10بيماري سل در 

  
  :بحث
  سـال  8/27مطالعه سن بيماران بطور متوسط      اين  در        
 دربعضي از مطالعـات     اگرچه ندبيماران مرد بود  % 85 و بود

ولـي   ،   مرد يكسان گزارش شده است     زن و مبتلايان  تعداد  
 اگر چـه    ).4-7( ديگر توافق دارد     همطالعچند   با   مطالعه ما 

در ســابقه بيمــاران ســيگار وجــود %) 90(در اكثــر مــوارد 
  در مطالعه ما تعداد بيماران سـيگاري       ليكن )3،5،7(داشته

بوده است كه تائيد كننده اين مطلـب اسـت          % 50كمتر از   
 از قبيل كه عوامل ايجاد كننده ديگري در پاتوژنز بيماري ،          
  .)14(پاتوژن هاي ويرال و عوامل ژنتيك مطرح ميباشد

ــه         ــه در مطالع ــر همانطوريك ــده  حاض ــشان داده ش ن
شايعترين شكايت بيماران مراجعه كننده تنگي نفس بـوده         

وجود . مي باشد قابل مقايسه   ) 3،6، 15(كه با مطالعات ديگر   
درصد بالاتر علايم ديگر مانند بي اشـتهايي و كـاهش وزن            

نـشانه  ) 3-5(در مطالعه ما نسبت به مطالعـات ديگـر        % 50
يشرفته تر وبعـد    مراجعه بيماران به بيمارستان  درمراحل پ      

بررسي هاي متعدد ديگر و طول كشيدن بيماري  از شروع           
درد سـينه   بيماران  % 5در   .باشدمي  تا تشخيص و مراجعه     

كه مي تواند با درگيري دنده قابل توجيه و  ديده مي شود ،  
 ديده مـي شـود، قابـل        "با مطالعات ديگركه اين درد ندرتا     

متري بيمـاران    در بررسـي اسـپيرو     .)3،4،  22(باشدمقايسه  
  .ندتمامي بيماران اختلال در عملكرد تنفسي داشت

ديدي ح مخلوط ت  طرحرد  امو % 50مطالعه حاضر در  در       
 طـرح % 22در ديـدي و  ح ت طرحموارد   %28انسدادي، در    و

% 75 كه بـا مطالعـات ديگـر كـه در            وجود داشت انسدادي  
بيماران در حين تشخيص تست هاي تنفسي غير طبيعـي          

چراكه تمـامي بيمـاران      .قابل مقايسه است  ) 23(داشته اند 
 پيـشرفته   "مراجعه كننده به بيمارستان در مراحـل نـسبتا        

%) 73(نـدولر   %) 80(بيماري با درگيري منتشر كيـستيك       
 انـد كـه توجيـه كننـده ايـن           هبـود %) 40(وپنوموتوراكس  

  .تغييرات مي باشد
% 46مطالعه ندول ها وكاويتـه در       اين   براساس نتايج        

) 16،17( مطالعات ديگر به نسبت كه ديده شده است بيماران
وجـود  موارد ديده مي شود با درصـد بـالاتري          % 10 كه در 
  .مي باشد بيماران اين تر پيشرفته گرفتاري كه نشانه دارد

انجام شده در اكثـر      هاي گرافيراديومطالعه در   اين  در        
  ت كـه بـا     حجم ريه ها در حد نرمال بوده اس ـ       %) 83(موارد  

موارد قابل رويت بوده است ، قابل       % 80 كه در  يكيست هاي 
  دادـــافزايش حجم و فقط در تع %11در  .توجيه مي باشد
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كاهش حجم ديده شده است كه با مطالعـات    %) 5/5(كمي  
تقريبا قابل مقايـسه    ) 3 (فريدمنمطالعه   و) 11( لاكرونيك

م بيمـاران  هيچكــدا % 50مـي باشـد كــه در مطالعـه اولــي   
  و تعـداد كمـي افـزايش حجـم         انـد   كاهش حجـم نداشـته      

حجـم نرمـال و     % 60 بيمـار    100و در دومـي از      اند  داشته  
  . كاهش حجم داشته اند% 9افزايش حجم و تنها % 31

ضـايعات  مـا    ريه بيماران    HRCTشايعترين اختلال در        
موارد بوده  % 73هاي ريوي در   ندول و% 80كيستيك منتشر 
 و% 80مطالعـات كـه ضـايعات كيـستيك     است كه با ديگر   

   .مي باشد  قابل مقايسه    )16-20(بوده است % 60-80ندول  
  :نتيجه نهايي 

 consolidation  و ground glass opacity ضايعات وجود     
 كه نشانه مراحل    ي از بيماران مورد مطالعه    در درصد كمتر  

اوليه بيماري است مويد اين مطلب است كه بيشتر بيماران           
 .)21(ر مراحل پيشرفته تـر بيمـاري مراجعـه نمـوده انـد            د

هدف عمده از نگارش اين مقاله آشنايي بيشتر پزشكان بـا           
اين بيماري و شناسايي زودتر در كنترل بيماري در مراحل          
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