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هاي لانگرهانس منتقل   گروه از اختلال پروليفراسيون سلولكي  لانگرهانسهيستيوسيتوزيسبيماري  :زمينه و هدف
گي بست  سال است و بروز آن بچه در100000  در5/0-2  آنهاي بالغ است و شيوع شده از مغز استخوان و ائوزينوفيل

 صورت ضايعات هتواند ب است و همچنين مي كسيستميع  سال بيماري بيشتر از نودوهاي زير  در بچه .به سن دارد
ن نامشخص است و  آ پاتوژنز.بروز كند پاپول و وزيكول صورت ماكول، ه لوكال پوستي بمنفرد استخواني يا ضايعات

 .تر است ها دارند نسبت به سايرين پائين ل عملكرد ارگانميزان بقاء كلي در كودكان زير دو سال و افرادي كه اختلا
 ماهه است شش كودك ك مورد از بيماري منفرد پوستي در ناحيه پوست تمپورال در يكاين گزارش ي :معرفي بيمار

انديد درمان راديوتراپي كبيمار  وتاه،كدليل عود در فاصله  ه نوبت تحت عمل جراحي قرار گرفته است و بدوه ك
پاسخ مطلوب به راديوتراپي مشهود است و با توجه در اين بيمار شده  گيري انجام در پي :گيري نتيجه .گرديد موضعي

  .ر استراديوتراپي موث  در موارد عود موضعي،دوز پائين راديوتراپي و عدم وجود عوارض با اين دوزبه 

  . لانگرهانسهيستيوسيتوزيسبيماري ، عود، راديوتراپي :ليديكلمات ك

 

  
 Langerhance Cell لانگرهانس هيستيوسيتوزيسپاندمي پيشرونده 

Histiocytosis (LCH) هاي   گروه از اختلالات پروليفراسيون سلولكي
 1.هاي بالغ است شده از مغز استخوان وائوزينوفيل لانگرهانس منتقل

كلاس اول  2.شود بندي مي لاس طبقهك سهسندروم هيستوسيتيك به 
 لانگرهانس است كه به سه قسمت تقسيم هيستيوسيتوزيسهمان 

 - 3سندروم هاشيماتو، - x ،2 هيستيوسيتوزيس -1: شود مي
 نادر است و x هيستيوسيتوزيس .هيستوزيس ضايعات جلدي خالص

گرانولوم  -1 :شود  گروه تقسيم ميسه به x هيستيوسيتوزيس
بيماري  -Letterer-Siwe disease، 3 بيماري -2 ،دائوزينوفيليك منفر

Hand-Schuller-Christian. LCHاختلال پروليفراسيون است و ك ي 
 خوبي شناخته نشده است اما مشخص شده است كه هپاتوژنز آن ب

تواند از  مي E2 بيش از اندازه اينترلوكين و پروستاگلاندين توليد
  است وسفيدپوستان ميان در  بيشترLCH شيوع 1.عوامل موثر باشند

 دسته تقسيم سه به LCH 1.ميزان بروز آن در مردان بيش از زنان است
  شتر در اطفال ـ كه بيHand- Schuller- Christianماري ـبي -1: شود مي

  
اگزوفتالموس  شود و همراه با ضايعه مغزي،  سال ديده ميدوبيش از 

ر  سال قبل د20 كه Letterer- Siweبيماري  -2. مزه است و ديابت بي
 آنمي و هپاتومگالي، ومگالي،ن سال كه اسپلدويك كودك زير 
 يك Otani2همچنين . كشف شد دهنده داشت، اختلالات خونريزي

 سال با يك ضايعه دوضايعه منفرد گرانولوما را در كودكان بيش از 
 يك LCHمشخص نشده است كه  .استخواني منفرد توضيح داده است

 در  بچه100000  در5/0-2  لتلاشيوع اين اخ .اختلال بدخيمي است
 دودر كودكان زير  .سال است و وضعيت بروز آن بستگي به سن دارد

 شايع است كه Letterer-Siwe عسال بيماري سيستميك از نو
و  باشد پان سيتوپني مي ومگالي ونهپاتواسپل صورت كاهش وزن، هب

بعضي اوقات ضايعات پوستي سبورئيك در روي پوست و كشاله ران 
صورت ضايعات  ه كه بLCHهمچنين يك زير گروه از  3.شود يده ميد

بدون درد و يا وزيكول متر  ميلي 1-10 ندول به ابعاد پاپول و ماكول،
صورت و كمتر در قفسه سينه و اندام  ،اسكالپ كه در تمام كراستو

تواند  ضايعات هيپوپيگمانته يا هيپرپيگمانته مي و شود تحتاني ديده مي
د كه بيشتر در نوع مادرزادي است كه در هنگام تولد يا در اتفاق بيفت
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  1387، آذر 9 ، شماره 66 تهران، دوره يك دانشگاه علوم پزش،يكده پزشكجله دانشم

ممكن است باعث  شود و ديده ميبلافاصله پس از زايمان  دوران
محدود  ضايعات پوستي بيشتر خود هاي ديگر شود و اختلال در ارگان
انجام  Skeletal surveyبندي بيماري بايد  براي مرحله .شونده هستند

عوامل  .خوان ارزش بيشتري داردشود كه نسبت به اسكن است
 گهي بر اساس گستردگي بيماري و سن در زمان تشخيص وآ پيش

هاي در نظر گرفته شده  درمان .شود وضعيت ارگان درگير تعيين مي
ي كه يصورت برداشت كامل براي تومورها هجراحي ب :جراحي شامل

در  شود و پيشنهاد مي د،ندنده باش هاي كلاويكل و در نواحي استخوان
انديكاسيون بعد از : راديوتراپي .شود بقيه نواحي بيوپسي پيشنهاد مي

مواردي كه كنترل موضعي  مگر در عمل براي راديوتراپي وجود ندارد،
راديوتراپي براي عود موضعي در بيماراني  .آيد دست نمي هبا جراحي ب

نواحي كه اعصاب  يا در كه درمان طبي يا جراحي ممنوعيت دارد و
و همچنين براي كنترل درد  )ييعصب بينا نخاع و( .ار استتحت فش

 مواردي كه عليرغم استفاده از استروئيد و كموتراپي درد ادامه دارد، در
خصوص اگر مدت  هاثرات راديوتراپي ب .راديوتراپي موثر است

بيشتر  استفاده شود، )در مدت يك هفته( كوتاهي بعد از شروع علائم
 كنترل موضعي ارتباطي وجود ندارد و ي و راديوتراپدوزبين  .است
شود   روزانه معمولي پيشنهاد ميدوزبا   گري6-10 در محدوده دوز

در مورد  :درماني شيمي 1و4.است% 80 كه ميزان كنترل موضعي تقريباً
اختلال كاركرد ارگان كه زماني  .نظر است درماني اختلاف نقش شيمي

  وجود داشته باشد،يا بيماري منتشر و يا درگيري چند ارگان
 اكثريت بيماران پاسخ مناسب به درمان .شود درماني پيشنهاد مي شيمي
گهي خوبي دارند بجز بيماراني كه در گروه يك قرار آ  و پيشداشته

دارند كه سيستم پوست و عضلات و لنفورتيكولر درگير باشد كه 
  5. است%80 ميزان مرگ و مير با درمان حدود

  

  
صورت ماكول و  هبيمار يك دختر شش ماهه كه با ضايعات پوستي ب

 سر كه همراه با ضايعات  سمت چپپاپول در پوست ناحيه تمپورال
Crust بيمار دو نوبت  . سراسر پوست سر بوده، مراجعه كرده استدر
 1 × 1 و 5/1 × 1 × 4/0 جراحي ضايعات پوستي به ابعادعمل  تحت

 به فاصله و ضايعات پوستي مجدداً قرار گرفته بودتر م سانتي 5/0 ×
 شناسي ضايعات گرانولوم سيبآكرده و جواب يك ماه عود 

  دهـش امـهاي انج بررسي در .بوده است) x هيستوسيتوز( ائوزينوفيليك

  
  
  
  
  
  

  

ناحيه پوست  :2- شكلتمپورال قبل از درمان، ضايعه پوستي ناحيه: 1-شكل
  راديوتراپيدرمان  از ماه بعد كي )ضايعه بدون( تمپورال

  
(Skeletal survey) زمايشات آها طبيعي بوده و كليه  همه استخوان
نداشته و در  بيمار سابقه فاميلي بيماري خاصي را .نرمال بوده است

 بيمار هپاتواسپلنومگالي، ها نرمال بوده و معاينه فيزيكي تمام ارگان
 . استساير نواحي نداشته ضايعات پوستي در اوتيت و اگزوفتالمي،

دليل عود ضايعه در فاصله يك ماه كانديد درمان راديوتراپي  هبيمار ب
پوستي ناحيه تمپورال سمت چپ تحت درمان با  ضايعات شد و

قرار ) پنج جلسه (=cGy200 FD با =cGy1000 TD به mev8 الكترون
 1  شكل.راديوتراپي در فاصله ده روز از عمل دوم شروع شد .گرفتند

ماه بعد از   مربوط به يك2شكل مربوط به قبل از درمان است و 
  .راديوتراپي است كه بهبودي كامل در ناحيه مورد نظر ايجاد شد

  

  
سه  (Banaras hindu university) اي از دپارتمان پاتولوژي در مقاله
ر مورد د . كلاس يك گزارش شده استهيستيوسيتوزيسمورد از 
تشنج  طرفه با درگيري گسترده استخوان، بيمار پروپتوز يك بيمار اول،

هيچكدام از سه مورد  غير قابل كنترل با تابلوي مننژيت داشته است و
با توجه به  .اوتيت نداشته است مزه، ديابت بي درگيري پوستي و

 درماني با اتوپوزايد و شيمي منتشر بودن بيماري هر سه مورد،
 درماني، بعد از شش دوره شيمي. لون براي آنها تجويز شدپردنيزو

 ناپديد شدن اسپلنومگالي، بهبودي واضح و پسرفت علائم،
و پاسخ مثبت در هر سه مورد  لنفادنوپاتي رويت شد هپاتومگالي و

 همچنين در مراجع ذكر شده است كه نوع 6.گزارش شده است
unifocal (LCH)ر موضع خود را نشان  با ضايعه منفرد استخواني در ه

اين  شود و تحتاني ديده مي دهد كه بيشتر در اندام فوقاني و مي
صورت تصادفي كشف  هب و ضايعات اغلب بدون علامت هستند

بحث

 معرفي بيمار
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شوند اما در صورت حضور ضايعات استخواني در ناحيه تمپورال  مي
علت  خود هم به هشكستگي خودب .شود اوتيت ايجاد مي و ماستوئيد،

كلاس اول  7.تواند اتفاق بيفتد يئوبلاستيك مضايعات است
 ماكول،( صورت ضايعات منفرد پوستي هتواند ب  ميهيستيوسيتوزيس

در هر قسمتي از بدن بدون درگيري ساير ) ندول و وزيكول پاپول،
اين ضايعات پوستي منفرد در دوران نوزادي  .ها اتفاق بيفتد ارگان
يق استروئيد زراست و در ساير موارد از ت شونده خود محدود هخود ب

همچنين در موارد . توان استفاده كرد داخل ضايعه يا مواد موضعي مي
 استفاده Gy10-6توان از راديوتراپي در محدوده  عود ضايعات مي

همچنين  . درصد ذكر شده است80ميزان كنترل موضعي حدود  .كرد
Saliba وط به گزارشات اي مرب  مقاله2008 و همكارانش در سال

درگيري استخوان تمپورال در فاصله   باهيستيوسيتوزيسموردي 
لامت در اين عترين  بيان نمودند كه شايع 1984-2007هاي  سال

 سال 28/3كودكان توده ناحيه تمپورال و اوتيت بوده و ميانگين سني 
هاي موضعي از جمله  گزارش شده است و درمان شامل درمان

گيري  و تمام بيماران در پي  استروئيد بوده استراديوتراپي و تزريق
 و همكارانش در مجله Varana 8.اند انجام شده در بهبودي كامل بوده
 گزارشاتي مربوط به بيماري 2008 هماتوانكولوژي اطفال در سال

ترين علامت در بيماران   بيان نمودند كه شايعهيستيوسيتوزيس
 5/3ميانگين سني  ده وگزارش شده مربوط به درگيري استخوان بو

گهي مربوط به كودكاني بوده كه ضايعه آ بوده است و بهترين پيش
اند و پاسخ  منفرد استخواني يا پوستي بدون درگيري سيستميك داشته

 و همكارانش Porrasalonsoe 9.به درمان راديوتراپي عالي بوده است
ان  در استخوهيستيوسيتوزيس ساله با درگيري 12گزارشي از كودك 
كه درمان در اين كودك شامل جراحي و تزريق  اند تمپورال بيان نموده

استروئيد بوده است كه در حضور عود بيماري از راديوتراپي استفاده 
 Sarkar 10.گيري انجام شده بيماري در كنترل بوده است شده و در پي

 با درگيري ناحيه پيشاني هيستيوسيتوزيسو همكارانش نيز موردي از 
اند و در بررسي ساير  هاي فك و چشم بيان نموده ه و استخوانو گون
عنوان درمان  ها نرمال بوده است و درمان راديوتراپي موضعي به ارگان

استاندارد مورد استفاده قرار گرفته است و پاسخ به درمان عالي بوده 
فقط نوع ضايعه  شده در اين بحث بيمار در مورد گزارش 11.است

هاي بيمار   لانگرهانس داشته و ساير ارگانزيسهيستيوسيتوپوستي 
بيمار كانديد  مدت، ي نداشته و با توجه به عود كوتاهگونه مشكل هيچ

گيري بيمار   استفاده شد و در پيGy10 دوزدرمان راديوتراپي شد كه 
ها  لي نيز در ساير ارگانكگونه مش خوبي كنترل شده و هيچ ضايعه به

از اين  ب مناسب و مثبت راديوتراپي،با توجه به جوا .نداشته است
 لانگرهانس كه هيستيوسيتوزيسدرمان در موارد عود ضايعات 

باشند و علائم سيستميك نداشته  صورت موضعي و پوستي مي هب
با توجه به حساسيت مناسب و كافي اين . توان استفاده كرد باشند مي
 پائين دوزين باشد و با ا ي از راديوتراپي لازم نميي بالادوز ضايعات،

آيد  دست مي هكنترل موضعي مناسب بدون ايجاد عوارض راديوتراپي ب
رسد راديوتراپي درمان مناسب جهت كنترل موضعي  نظر مي و به

  .باشد ضايعات منفرد استخواني و پوستي مي
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Background: Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a group of idiopathic disorders 
characterized by the proliferation of specialized bone marrow-derived Langerhans cells 
and mature eosinophils. The estimated annual incidence ranges from 0.5-2 cases per 
100,000 persons per year. The pathogenesis of LCH is unknown. The prevalence of LCH 
seems to be higher among whites and males. The most common complaints at 
presentation are those related to bone lesions. Treatment consists of surgery, 
chemotherapy and radiotherapy alone or in combination. The age of onset varies 
according to the variety of LCH. Solitary lesions may occur in bones or skin. Cutaneous 
lesions present with firm, painless papulonodules or vesicles. 
Case report: This six-month-old baby presented with firm papulonodules on her 
temporal skin, but fortunately her other organs were healthy. She underwent two 
surgeries, separated by a one-month interval. Due to local recurrence after a short 
period of time, she underwent a 10-Gy dose of radiation. Her response proved good 
during follow-up. 
Conclusion: Radiotherapy is good for controlling local recurrence in LCH, with few 
sequelae related to treatment. 
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