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 دانشگاه علوم –بيمارستان كودكان 

  پزشكي استان هرمزگان 
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  +98 9173616596: تلفن
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  گزارش مورد: يتوز سلول لانگرهانس دوران كودكيوسيستيه
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  پزشكي هرمزگاندانشگاه علوم  استاديار گروه داخلي،   4  ،پاتولوژياستاديار گروه  3  ،دستيار تخصصي كودكان 2 ،استاديار گروه كودكان 1

  191-194   صفحات85تابستان  دوم   شماره دهممجله پزشكي هرمزگان  سال 

  دهيچك
باشند كه وجه مشترك آنها تجمع يا تكثير  هيستوسيتوزهاي دوران كودكي گروهي از بيماريهاي نادر مي :مقدمه

اوتي داشته و طيف آن از يك بيماري تظاهرات متف.  ماكروفاژ با منشاء مغز استخوان است–سلولهاي منوسيت 
. گردد بيشترين درگيري در سيستم اسكلتي مشاهده مي. باشد ضايعه منفرد استخواني تا درگيري چند سيستم مي

در  .گيرد مي اساس بيوپسي نسجي صورت پس از ارزيابي كامل باليني و آزمايشگاهي بربيماري نهايي تشخيص 
امل كورتاژ يا پرتودرماني و در موارد سيستميك شيمي درماني گرفتاري يك عضو اقدامات درماني عمدتاً ش

   .آگهي بيماري است سن بيمار، شدت بيماري و نارسايي ارگانهاي حياتي از فاكتورهاي مهم در پيش. باشد مي
بيمار پسر دو ساله اهل جزيره قشم كه با شكايت اصلي ضايعات پوستي مراجعه مي كند، ده  :معرفي بيمار

با تلقي اينكه ناشي ز مراجعه، والدين متوجه يك نقص استخواني در قسمت راست پيشاني مي شوند كه ماه قبل ا
 و سپس به علت افزايش تعداد ضايعات استخوان، افتادن به پزشك خودداري مي كنندباشد،  از ضربه ساده مي

  .گردد دندانها و شدت علائم جلدي در بخش بستري مي
علائم بروز بيماري در بيماران متفاوت است و در بسياري مبتلايان به علت علائم از آنجايي كه  :گيري تيجهن

لذا بايد معاينه كامل باليني آزمايشگاهي . شود خفيف جلدي و يا درگيري منفرد استخوان، تشخيص به موقع داده نمي
  . قرار گيردآگهي بدتر بيماري در كودكان، بيشتر مورد توجه و انجام بيوپسي نسجي با توجه به پيش

   كودك –هانس ر سلول لانگ–وسيتوز يستيه :ها كليدواژه
  1/7/84:      پذيرش مقاله21/2/84:      اصلاح نهايي14/11/83: دريافت مقاله

  

  : مقدمه
هــستيوسيتوزها گروهــي از اخــتلالات نــادر بــا علــت 
نامشخص هستند كه وجه مشترك آنهـا تجمـع سـلولهاي           

. اء مغــز اســتخوان اســت ماكروفــاژ بــا منــش-منوســيت 
هستيوسيتوزها را بر اساس يافته هاي بافت شناسـي عمومـاً           

كـلاس يـك كـه قـبلاً بنـام          . به سه گروه طبقه بندي مـي كننـد        
 شناخته مي شد و امروز بنام هيستيوسيتوز Xهيستيوسيتوز 

ــوم   ــامل گرانولـ ــده ميـــشود، شـ ــانس ناميـ ــلول لانگرهـ سـ
ــاري ــك، بيم  و Hand – Schuller christianائوزينوفيلي

ــاري  ــتLetterer Siweبيم ــام   .  اس ــه بن ــلاس دو ك ك
تنهـا نـوع ارثـي      (هيستيوسيتوز اريتروفاگوسيتيك فاميلي    

و سندرم هموفاگوسيتيك همراه با عفونت      ) هيستيوسيتوز
در هـر دو بيمـاري فـوق گرفتـاري چنـد عـضو و                .باشـد  مي

ارتشاح اعضاء گرفتار با لنفوسـيت و ماكروفـاژ فاگوسـيتيك           
كلاس سه كه در واقع بدخيمي سلولهاي دودمـان         . داردوجود  

باشد و شامل هيستيوسيتوز بـدخيم       منوسيت و ماكروفاژ مي   
  .)1،2(باشد  و لوسمي منوسيتيك حاد مي

هيـــستيوسيتوزهاي دوران كـــودكي نـــادر بـــوده و 
تواند با تظاهرات مختلف كـه ممكـن اسـت شـديد نيـز               مي

   .)1-4(  ظاهر شود،باشد
اي معرفي مي گردد كه      كودك دو ساله  در اين گزارش    

ــه و در     ــتخواني مراجعـ ــتي و اسـ ــايعات پوسـ ــا ضـ بـ
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١٩٢ 1385 تابستان، دومماره ، شدهمسال مجله پزشكي هرمزگان، 

ــك     بررســي ــلاس ي ــستيوسيتوز ك ــده هي ــل آم ــاي بعم ه
  .تشخيص داده شد

 
  :معرفي بيمار

ساله اهل جزيره قشم كه با شكايت اصـلي          بيمار پسر دو  
از حدود ده ماه قبل والدين وي       . ضايعات پوستي مراجعه كرد   

استخواني در قسمت راست    ) defect(ك نقص   متوجه وجود ي  
پيشاني كودك مـي شـوند و بـا احتمـال ترومـاي غيرنافـذ از                

اما اين ضايعه بـه مـرور       . ظر مي كنند  ن  مراجعه پزشكي صرف  
. بزرگتر شده و ضايعه جديـد ديگـري نيـز اضـافه مـي شـود            

 والدين متوجه شـلي و  ،بعلاوه از حدود يك ماه قبل از مراجعه      
اي كودك بخصوص حين تغذيـه بـا مـواد جامـد      افتادن دندانه 

تدريجاً كودك دچار ضايعات پوسـتي قرمـز رنـگ          . مي شوند 
ريـزي در ناحيـه تنـه، پـشت، سـر و گـردن و               همراه با پوسته  

در معاينه فيزيكي كودك بطور مـزمن        .اطراف گوش مي شود   
در ناحيه  . خير رشد خفيف داشت   أناخوش بنظر مي رسيد و ت     

 سـانتيمتر در قـسمت      3×5/3ه به ابعـاد     سر يك منطقه فرورفت   
 سـانتيمتر در    5/1×2راست پيشاني و منطقه ديگري بـه ابعـاد          

ناحيه آهيانه سمت چپ بدون علائم التهاب موضعي با حاشيه          
در حفره دهان محـل افتـادن اخيـر    . كاملاً واضح لمس مي شد  
دو دندان ديگر بيمار نيز در مـدت         .سه دندان مشاهده مي شد    

  .ستري در بيمارستان افتادچهار روز ب
در پوست ناحيه سر بخصوص در مناطق مرزي رويـش          

ريـزي   درماتيـت سـبورئيك همـراه بـه پوسـته         بصورت  موها  
ايـن ضـايعات در حفـره        .بصورت گسترده مشاهده مـي شـد      

ضـايعات پوسـتي بـصورت      . گوش خارجي هم مشخص بود    
ر ماكولوپاپولر در زمينه اريتم خفيف همراه با پوسته ريـزي د          

حاشيه آن روي ناحيه  تنه به ويژه در پشت و به مقدار كمتـر               
 در نواحي گردن، كشاله ران، زير بغل و انـدامها مـشهود بـود             

  .)1تصوير شماره (
كبد بيمار نيز حدود دو سانتيمتر زير لبـه دنـده قابـل             

بيمار لنفادنوپاتي نداشت و ساير معاينـات نيـز         . لمس بود 
 ، Hct = 22%اهي در بررسـي آزمايـشگ   .نرمـال بـود  

WBC = 4800/ mm³ ، Platelet = 90000 / mm³ 
آزمايـشهاي  .  گـزارش شـد   ESR = 26 mm / hrو 

عملكرد كبدي و كليوي و همچنين ميزان الكتروليـت هـاي           
در سونوگرافي شـكم   .سرم و تجزيه ادراري نرمال بودند   

اندازه كليه ها و طحال نرمال و بزرگي خفيف كبد گزارش           
ه و انـدامها ضـايعات متعـدد        م ـيـوگرافي جمج  در راد . شد

  با حدود كـاملاً Punched outليتيك استخواني بصورت 
  .)2تصوير شماره ( مشخص مشاهده مي گرديد

 توجه به يافته هـاي بـاليني و آزمايـشگاهي بـويژه             اب
راديـــوگرافي جمجـــه از بيمـــار بيوپـــسي پوســـت و     
آسپيراسيون مغز استخوان بعمـل آمـد و هيـستيوسيتوز          

لاس يـك تـشخيص داده شـد و بـا توجـه بـه درگيـري                 ك
سيستميك جهت درمان به بخش همـاتولوژي بيمارسـتان         

تهران اعزام گرديد ولي چنـد روز       ) ع(حضرت علي اصغر    
 .بعد در آن مركز بيمار فوت شد

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ضايعات ماكولوپاپولار در زمينه اريتم  -1تصوير شماره 
  ريزي ناحيه تن همراه با پوسته

 
 
 
 
 
 
  
  
  

ضايعات متعدد ليتيك استخواني  -2تصوير شماره 
   در ناحيه جمجمهPunched outبصورت 
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١٩٣ 1385تابستان ،  دوم، شمارهدهمسال مجله پزشكي هرمزگان، 

  : گيري بحث و نتيجه
. علت و پاتوژنز هيستيوسيتوزها مبهم بـاقي مانـده اسـت          

مكانيــسم هــاي ايمينولوژيــك، ويــرال و نئوپلاســتيك مطــرح  
   .)5-7(اند ولي هيچكدام بطور قطع ثابت نشده اند  شده
ــد ه ــي دارن ــواع مختلف ــستيوسيتوزها ان ــورد . ي ــار م بيم

ــود   ــستيوسيتوز كــلاس يــك ب ــه هي ــتلا ب ــن . بررســي مب اي
هيستوسيتوز از تظاهرات مختلفي برخوردار بوده و در هـر          

 سـالگي   1-4سني ديده ميشود، هر چند بيشترين سن ابتلاء         
بيماران وجـود دارد و  % 80 گرفتاري اسكلتي در    .)1،2( است

 بويژه در كودكان بزرگتـر از       ي محل درگير  ممكن است تنها  
ضايعات استخواني بصورت ليتيك، منفـرد يـا        .  سال باشد  5

تواننـد بـدون علامـت بـوده و بـصورت            متعدد بـوده و مـي     
يـا همـراه بـا درد و       تصادفي در راديوگرافي مشاهده گـردد     

 ضايعات استخواني اغلب در جمجمـه       .تورم موضعي باشند  
درگيـري سـتون   . شـوند  يده مـي  دPunched outو به فرم 

فقرات ممكن است باعث كلاپس جسم مهـره و تحـت فـشار             
قرار گرفتن طناب نخاعي و درگيري استخوانهاي بلند تحمـل         
. كننده وزن ممكن است منجر به شكستگي پاتولوژيك گـردد         

تخريب استخوانهاي فك تحتاني و فوقاني منجـر بـه افتـادن            
 Free floatingدنــدانها شــده و در راديــوگرافي بــصورت 

  .)1،3،4. (شود ديده مي
 در در بيمار مورد مطالعه نيز درگيري استخواني عمـدتاً      

 Punchedاستخوانهاي جمجمه و اندامها بصورت ضايعات 

out        همچنـين از علائـم     .  متعدد و بدون علائم موضـعي بـود
ضايعات پوستي كـه    . ديگر آن نيز شلي و افتادن دندانها بود       

سبورئيك ناحيه سـر، چـين هـاي        معمولاً بصورت درماتيت    
بدن مثل كشاله ران، پرينه، زير بغل، پـشت گـوش و گـردن              

بيماران ممكن % 10شود و در  بيماران ديده مي% 50است در 
است تنها محل و در بعضي بيمـاران اولـين محـل درگيـري              

اين ضايعات ممكن است به نواحي پشت، كف دست و          . باشد
  .)1،8(پا نيز انتشار يابد 

يمار ما نيز درماتيت سبورئيك ناحيه سر همـراه بـا           در ب 
ضــايعات منتــشر ماكولوپــاپولر در يــك زمينــه اريتمــاتو و  

. ريزي در حاشيه بـويژه در ناحيـه تنـه مـشهود بـود              پوسته
ــاران و     ــك ســوم بيم ــشر در ي ــا منت ــاتي موضــعي ي آدنوپ

در . )1،2،9( شود بيماران ديده مي  % 20هپاتواسپلنومگالي در   
نفادنوپاتي يافت نگرديد ولـي هپاتومگـالي خفيـف         اين بيمار ل  

تجمع نسج گرانولوماتوز در حفره شـكم و يـا          . داشتوجود  
 %10-15لثه ميتواند باعث اگزوفتالمي و تورم لثه ها شـده و در             

بيمـاران در راديـوگرافي قفــسه سـينه انفيلتراسـيون ريــوي     
درگيري هيپوفيز يا هيپوتـالاموس ممكـن       . گردد مشاهده مي 

در مــواردي كــه بيمــاري . خير رشــد گــرددأباعــث تــاســت 
 تظــاهرات عمــومي مثــل تــب، كــاهش وزن، ،شــديدتر اســت

 گـردد  پذيري و نارسايي رشد مـشاهده مـي      حالي، تحريك  بي
 در بيمار مورد مطالعه نيز تب خفيف، بي اشـتهايي،           .)1،2،9(

  .كاهش وزن و نارسايي رشد وجود داشت
 اسـت كـه     تشخيص بيماري بر اساس بيوپـسي نـسجي       

در اين  . ترين آن از ضايعات پوستي يا استخواني است        ساده
مطالعه نيز در بيوپسي پوست و آسپيراسيون مغز استخوان 

بعـد از ارزيـابي كامـل       اين كـار    . هيستيوسيتوز گزارش شد  
ايـن مطالعـات كـه      . باليني و آزمايشگاهي بايد صورت گيرد     

شـامل فرمــول شــمارش خـون، تــستهاي عملكــرد كبــدي و   
ــينه و     ــسه س ــوگرافي قف ــكلتي، رادي ــي اس ــادي، بررس انعق

گيري اسـمولاليتي ادرار اسـت در تمـام بيمـاران بايـد            اندازه
علاوه بر آن در صورتي كه شواهد درگيري در         . انجام گيرد 

هر ارگاني يافت گردد، ارگان مربوطـه بايـد مـورد ارزيـابي             
  .)1،2،10(كامل قرار گيرد 

داد گلبولهـاي سـفيد و      در بيمار مورد مطالعه نيـز تع ـ      
 هـزار در ميليمتـر مكعـب        90 و   800/4پلاكتها بـه ترتيـب      

تست هـاي عملكـرد كبـدي،       . بود% 22خون و هماتوكريت    
كليوي و انعقـادي، الكتروليـت هـاي سـرم و اسـمولاليتي             
ادرار نرمال بودند و در سونوگرافي شكم نيز فقط بزرگي          

  .خفيف كبد گزارش شد
ي شامل تومور اوليـه يـا       تشخيص هاي افتراقي بيمار   

ــره    ــاي ذخي ــمي، بيماريه ــتخواني، لوس ــتيك اس اي،  متاس
استئوميليت چند كانوني مزمن، عفونتهـاي گرانولومـاتوز        

سـير بـاليني در گرفتـاري       . ميكوباكتريايي يا قارچي است   
عمومــاً ) اســتخوان، غــده لنفــاوي يــا پوســت(يــك عــضو 

در  .خيم و شانس برگشت خودبخودي زيـاد اسـت          خوش
ن موارد كورتاژ يا پرتودرماني موضعي با دوز كم توصيه اي
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  شهرام باغستاني سيدعبداله موسوي، جايي، اميررضا حسيني، شاهرخ ر                                                                ...وسيتوز سلول لانگرهانسيهيست

١٩٤ 1385 تابستان، دومماره ، شدهمسال مجله پزشكي هرمزگان، 

در مــوارد پيــشرفته بيمــاري بــصورت درگيــري . شــود مــي
درماني سيستميك چند دارويـي       شيمي ،منتشر يا چند كانون   

و  و در موارد مقاوم ممكـن اسـت پيونـد سـلولهاي بنيـادي     
  .)1،2،11( درمان ايمينوساپرسيو انجام گيرد

ه نيز با توجه بـه درگيـري چنـد          در بيمار مورد مطالع   
سيستم شيمي درماني چند دارويي شروع گرديد ولي بعد         

 آگهـي بيمـاري عمـدتاً      پـيش . از چند روز بيمار فـوت شـد       
سـن  . بستگي به سن و تعـداد سيـستم هـاي درگيـر دارد            

آگهي بـد برخـوردار      پايين و درگيري چند سيستم از پيش      
   .)12،13(است 
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