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Langerhans’cell histiocytosis in childhood: A case report 
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ABSTRACT 
 
 

Introduction: The childhood histiocytoses are a grouped of rare disorders in which they 

have in common a prominent accumulation of cells of the monocyte-macrophage system of 

bone marrow origin. 

Three classes of disease are recognized. Some of them have benign and others malignant 

courses. They have variable presentations rangin from a solitary lesion of bone to a 

multisystem disorder. Skeleton is the most common system involved. Tissue biopsy is 

diagnostic and after that a thorough clinical and laboratory evaluation should be 

undertaken. In single system disease,treatment is generally curettage or local radiation 

while chemotherapy is used for multisystem involvement. 

Case report: We present a 2-years-old boy from Qeshm island with chief complaint of 

skin lesions. The parents had noticed a bony defect in right frontal 10 months prior to 

admission, but as they thought it is due to blunt trauma, they didn’t seek medical care. 

Conclusion: The diagnosis is based on tissue biopsy and then complete clinical and 

laboratory investigations. Young age and multisystem involvement have poor prognosis. 
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 دهیچک
باشند که وجه مشترک آنها تجمع یا تکثیر هیستوسیتوزهای دوران کودکی گروهی از بیماریهای نادر می :مقدمه

اوتی داشته و طیف آن از یک ماکروفاژ با منشاء مغز استخوان است. بیماری تظاهرات متف –سلولهای منوسیت 
گردد. باشد. بیشترین درگیری در سیستم اسکلتی مشاهده میضایعه منفرد استخوانی تا درگیری چند سیستم می

در  .گیردمیاساس بیوپسی نسجی صورت  پس از ارزیابی کامل بالینی و آزمایشگاهی بربیماری نهایی تشخیص 
امل کورتاژ یا پرتودرمانی و در موارد سیستمیک شیمی درمانی گرفتاری یک عضو اقدامات درمانی عمدتاً ش

  آگهی بیماری است.باشد. سن بیمار، شدت بیماری و نارسایی ارگانهای حیاتی از فاکتورهای مهم در پیشمی

بیمار پسر دو ساله اهل جزیره قشم که با شکایت اصلی ضایعات پوستی مراجعه می کند، ده  :معرفی بیمار
با تلقی اینکه ناشی ز مراجعه، والدین متوجه یک نقص استخوانی در قسمت راست پیشانی می شوند که ماه قبل ا

و سپس به علت افزایش تعداد ضایعات استخوان، افتادن  به پزشک خودداری می کنندباشد، از ضربه ساده می
 گردد.دندانها و شدت علائم جلدی در بخش بستری می

علائم بروز بیماری در بیماران متفاوت است و در بسیاری مبتلایان به علت علائم از آنجایی که  :گیریتیجهن
شود. لذا باید معاینه کامل بالینی آزمایشگاهی خفیف جلدی و یا درگیری منفرد استخوان، تشخیص به موقع داده نمی

 قرار گیرد. آگهی بدتر بیماری در کودکان، بیشتر مورد توجهو انجام بیوپسی نسجی با توجه به پیش

 کودک  –هانس رسلول لانگ –وسیتوز یستیه ها:کلیدواژه
 1/7/84پذیرش مقاله:      21/2/84اصلاح نهایی:      14/11/83دریافت مقاله: 

 

 مقدمه: 
هستیوسييیتوزها گروهييی از اخييتلالات نييادر بييا علييت 
نامشخص هستند که وجه مشترک آنهيا تجميع سيلولهای 

اء مغييز اسييتخوان اسييت. ماکروفيياژ بييا منشيي -منوسييیت 
هستیوسیتوزها را بر اساس یافته های بافيت شناسيی عمومياً 
به سه گروه طبقه بنيدی ميی کننيد. کيلاس یيک کيه قيبلاً بنيام 

شناخته می شد و امروز بنام هیستیوسیتوز  Xهیستیوسیتوز 
سيييلول لانگرهيييانس نامیيييده میشيييود، شيييامل گرانوليييوم 

و  Hand – Schuller christianائوزینوفیلیييک، بیميياری

اسييت. کييلاس دو کييه بنييام  Letterer Siweبیميياری 
هیستیوسیتوز اریتروفاگوسیتیک فامیلی )تنهيا نيوا ار يی 
هیستیوسیتوز( و سندرم هموفاگوسیتیک همراه با عفونت 

در هير دو بیمياری فيور گرفتياری چنيد عضيو و  باشيد.می
ارتشاح اعضاء گرفتار بيا لنفوسيیت و ماکروفياژ فاگوسيیتیک 

دارد. کلاس سه که در واقع بدخیمی سيلولهای دودميان وجود 

باشد و شامل هیستیوسيیتوز بيدخیم منوسیت و ماکروفاژ می
 .(1،2باشد )و لوسمی منوسیتیک حاد می

هیستیوسيييیتوزهای دوران کيييودکی نيييادر بيييوده و 
تواند با تظاهرات مختلف کيه ممکين اسيت شيدید نیيز می
  .(1-4) ظاهر شود ،باشد

ای معرفی می گردد که کودک دو سالهدر این گزارش 
بيييا ضيييایعات پوسيييتی و اسيييتخوانی مراجعيييه و در 

هييای بعمييل آمييده هیستیوسييیتوز کييلاس یييک بررسييی
 تشخیص داده شد.

 

 :معرفی بیمار
ساله اهل جزیره قشم که با شيکایت اصيلی  بیمار پسر دو

ضایعات پوستی مراجعه کرد. از حدود ده ماه قبل واليدین وی 

( استخوانی در قسمت راسيت defectک نقص )متوجه وجود ی
پیشانی کيودک ميی شيوند و بيا احتميال تروميای ذیرنافيذ از 

ظر می کنند. اما این ضيایعه بيه ميرور نمراجعه پزشکی صرف
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بزرگتر شده و ضایعه جدیيد دیگيری نیيز اضيافه ميی شيود. 
والدین متوجيه شيلی و  ،بعلاوه از حدود یک ماه قبل از مراجعه

ای کودک بخصوص حین تغذیيه بيا ميواد جاميد افتادن دندانه
می شوند. تدریجاً کودک دچار ضيایعات پوسيتی قرميز رني  

ریيزی در ناحیيه تنيه، پشيت، سير و گيردن و همراه با پوسيته
در معاینه فیزیکی کودک بطيور ميزمن  اطراف گوش می شود.

خیر رشد خفیف داشت. در ناحیيه أناخوش بنظر می رسید و ت
سيانتیمتر در قسيمت  3×5/3ه بيه ابعياد سر یک منطقه فرورفت

سيانتیمتر در  5/1×2راست پیشانی و منطقه دیگيری بيه ابعياد 
ناحیه آهیانه سمت چپ بدون علائم التهاب موضعی با حاشيیه 
کاملاً واضح لمس می شد. در حفره دهان محيل افتيادن اخیير 

دو دندان دیگر بیميار نیيز در ميدت  سه دندان مشاهده می شد.
 ستری در بیمارستان افتاد.چهار روز ب

در پوست ناحیه سر بخصوص در مناطق ميرزی رویيش 
ریيزی درماتیيت سيبورئیک هميراه بيه پوسيتهبصورت موها 

ایين ضيایعات در حفيره  بصورت گسترده مشاهده ميی شيد.
گوش خارجی هم مشخص بيود. ضيایعات پوسيتی بصيورت 
ر ماکولوپاپولر در زمینه اریتم خفیف همراه با پوسيته ریيزی د
حاشیه آن روی ناحیه  تنه به ویژه در پشت و به مقيدار کمتير 
 در نواحی گردن، کشاله ران، زیر بغيل و انيدامها مشيهود بيود

 .(1)تصویر شماره 
کبد بیمار نیز حدود دو سانتیمتر زیر لبيه دنيده قابيل 
لمس بود. بیمار لنفادنوپاتی نداشت و سایر معاینيات نیيز 

،  Hct = 22%اهی در بررسيی آزمایشيگ نرميال بيود.

WBC = 4800/ mm³  ،Platelet = 90000 / mm³ 

آزمایشيهای گيزارش شيد .  ESR = 26 mm / hrو 
عملکرد کبدی و کلیوی و همچنین میزان الکترولیيت هيای 

در سونوگرافی شيکم  سرم و تجزیه ادراری نرمال بودند.
اندازه کلیه ها و طحال نرمال و بزرگی خفیف کبد گزارش 

ه و انيدامها ضيایعات متعيدد ميیيوگرافی جمجشد. در راد

 با حدود کياملاً Punched outلیتیک استخوانی بصورت 
 .(2)تصویر شماره  مشخص مشاهده می گردید

توجه به یافته هيای بيالینی و آزمایشيگاهی بيویژه  اب
رادیيييوگرافی جمجيييه از بیميييار بیوپسيييی پوسيييت و 
آسپیراسیون مغز استخوان بعميل آميد و هیستیوسيیتوز 

لاس یيک تشيخیص داده شيد و بيا توجيه بيه درگیيری ک
سیستمیک جهت درمان به بخش همياتولوژی بیمارسيتان 

حضرت علی اصغر )ا( تهران اعزام گردید ولی چنيد روز 
 بعد در آن مرکز بیمار فوت شد.

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
ضایعات ماکولوپاپولار در زمینه اریتم  -1تصویر شماره 

 ریزی ناحیه تنهمراه با پوسته

 

 

 

 

 

 
 
 
 

ضایعات متعدد لیتیک استخوانی  -2تصویر شماره 

 در ناحیه جمجمه Punched outبصورت 

 
 گیری: بحث و نتیجه

علت و پاتوژنز هیستیوسیتوزها ميبهم بياقی مانيده اسيت. 
مکانیسييم هييای ایمینولوژیييک، ویييرال و نئوپلاسييتیک مطييرح 

  .(5-7اند ولی هیچکدام بطور قطع  ابت نشده اند )شده
یستیوسييیتوزها انييواا مختلفييی دارنييد. بیمييار مييورد ه

بررسييی مبييتلا بييه هیستیوسييیتوز کييلاس یييک بييود. ایيين 
هیستوسیتوز از تظاهرات مختلفی برخوردار بيوده و در هير 

سيالگی  1-4سنی دیده میشود، هر چند بیشترین سن ابيتلاء 
بیمياران وجيود دارد و  %80گرفتاری اسکلتی در  .(1،2) است

بویژه در کودکيان بزرگتير از  یمحل درگیر ممکن است تنها
سال باشد. ضایعات استخوانی بصورت لیتیيک، منفيرد یيا  5

تواننييد بييدون علامييت بييوده و بصييورت متعييدد بييوده و مييی
یيا هميراه بيا درد و  تصادفی در رادیوگرافی مشياهده گيردد

ضایعات استخوانی اذلي  در جمجميه  .تورم موضعی باشند
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شيوند. درگیيری سيتون یيده ميید Punched outو به فرم 
فقرات ممکن است باعث کلاپس جسيم مهيره و تحيت فشيار 
قرار گرفتن طناب نخاعی و درگیری استخوانهای بلنيد تحميل 
کننده وزن ممکن است منجر به شکستگی پاتولوژیيک گيردد. 
تخری  استخوانهای فک تحتانی و فوقيانی منجير بيه افتيادن 

 Free floatingدنييدانها شييده و در رادیييوگرافی بصييورت 
 .(1،3،4شود. )دیده می

در  در بیمار مورد مطالعه نیز درگیری اسيتخوانی عميدتاً

 Punchedاستخوانهای جمجمه و اندامها بصورت ضایعات 

out  متعدد و بدون علائيم موضيعی بيود. همچنيین از علائيم
دیگر آن نیز شلی و افتادن دندانها بود. ضایعات پوسيتی کيه 

سبورئیک ناحیيه سير، چيین هيای معمولاً بصورت درماتیت 
بدن مثل کشاله ران، پرینه، زیر بغيل، پشيت گيوش و گيردن 

بیماران ممکن  %10شود و در بیماران دیده می %50است در 
است تنها محل و در بعضيی بیمياران اوليین محيل درگیيری 
باشد. این ضایعات ممکن است به نواحی پشت، کف دسيت و 

 .(1،8پا نیز انتشار یابد )
یمار ما نیز درماتیت سبورئیک ناحیه سير هميراه بيا در ب

ضييایعات منتشيير ماکولوپيياپولر در یييک زمینييه اریتميياتو و 
ریزی در حاشیه بيویژه در ناحیيه تنيه مشيهود بيود. پوسته

آدنوپيياتی موضييعی یييا منتشيير در یييک سييوم بیميياران و 
در . (1،2،9) شيودبیماران دیده می %20هپاتواسپلنومگالی در 

نفادنوپاتی یافت نگردیيد وليی هپاتومگيالی خفیيف این بیمار ل
داشت. تجمع نسج گرانولوماتوز در حفيره شيکم و یيا وجود 

 %10-15لثه میتواند باعث اگزوفتالمی و تورم لثه ها شده و در 
بیميياران در رادیييوگرافی قفسييه سييینه انفیلتراسييیون ریييوی 

گردد. درگیری هیپوفیز یيا هیپوتيالاموس ممکين مشاهده می
خیر رشييد گييردد. در مييواردی کييه بیميياری أباعييث تيياسييت 

تظيياهرات عمييومی مثييل تيي ، کيياهش وزن،  ،شييدیدتر اسييت
 گيرددپذیری و نارسایی رشد مشياهده ميیحالی، تحریکبی
در بیمار مورد مطالعه نیز ت  خفیيف، بيی اشيتهایی،  .(1،2،9)

 کاهش وزن و نارسایی رشد وجود داشت.
اسيت کيه  تشخیص بیماری بر اسياس بیوپسيی نسيجی

ترین آن از ضایعات پوستی یا استخوانی است. در ایين ساده
مطالعه نیز در بیوپسی پوست و آسپیراسیون مغز استخوان 

بعيد از ارزیيابی کاميل ایين کيار هیستیوسیتوز گزارش شد. 
بالینی و آزمایشگاهی باید صورت گیيرد. ایين مطالعيات کيه 
شييامل فرمييول شييمارش خييون، تسييتهای عملکييرد کبييدی و 
انعقييادی، بررسييی اسييکلتی، رادیييوگرافی قفسييه سييینه و 

گیيری اسيمولالیتی ادرار اسيت در تميام بیمياران بایيد اندازه
انجام گیرد. علاوه بر آن در صورتی که شواهد درگیيری در 
هر ارگانی یافت گردد، ارگيان مربوطيه بایيد ميورد ارزیيابی 

 .(1،2،10کامل قرار گیرد )
داد گلبولهيای سيفید و در بیمار مورد مطالعه نیيز تعي

هيزار در میلیمتير مکعي   90و  800/4پلاکتها بيه ترتیي  
بود. تست هيای عملکيرد کبيدی،  %22خون و هماتوکریت 

کلیوی و انعقيادی، الکترولیيت هيای سيرم و اسيمولالیتی 
ادرار نرمال بودند و در سونوگرافی شکم نیز فقط بزرگی 

 خفیف کبد گزارش شد.
ی شامل تومور اولیيه یيا تشخیص های افتراقی بیمار

ای، متاسييتیک اسييتخوانی، لوسييمی، بیماریهييای  خیييره
استئومیلیت چند کانونی مزمن، عفونتهيای گرانولومياتوز 
میکوباکتریایی یا قارچی است. سيیر بيالینی در گرفتياری 
یييک عضييو )اسييتخوان، ذييده لنفيياوی یييا پوسييت( عموميياً 

در  خیم و شانس برگشت خودبخودی زیياد اسيت.خوش
ن موارد کورتاژ یا پرتودرمانی موضعی با دوز کم توصیه ای

شييود. در مييوارد پیشييرفته بیميياری بصييورت درگیييری مييی
درمانی سیستمیک چنيد دارویيی شیمی ،منتشر یا چند کانون

و  و در موارد مقياوم ممکين اسيت پیونيد سيلولهای بنیيادی
 .(1،2،11) درمان ایمینوساپرسیو انجام گیرد

ه نیز با توجه بيه درگیيری چنيد در بیمار مورد مطالع
سیستم شیمی درمانی چند دارویی شروا گردید ولی بعد 

 آگهيی بیمياری عميدتاًاز چند روز بیمار فيوت شيد. پيیش
بستگی به سن و تعيداد سیسيتم هيای درگیير دارد. سين 

آگهی بيد برخيوردار پایین و درگیری چند سیستم از پیش
  .(12،13است )
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