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مقدمه 
    رتیکولوهیستیو ســیتوز خـود محـدود شـونده مـادرزادی 
 (Congenital self Healing Reticulohistiocytosis = CSHRH)
ــن بـار در سـال 1973 معرفـی شـد(1) و پـس از آن  برای اولی
ــی کردنـد  بیماری به نام اولین کسانی که این بیماری را معرف

یعنی Hashimoto-Pritzker نامیده شد.  
    CSHRH شکلی از هیستیوسیتوز سلول لانگرهانس است 
ــاد  که معمولاً هنگام تولد یا در عرض چند هفته پس از آن ایج

میشود.  
 
 

 
ــت پـاپولهـا و ندولهـای پراکنـده      نوزادان مبتلا ممکن اس
ــزرگ ممکـن اسـت از مرکـز پـاره  داشته باشند و ندولهای ب
 (Crater shape)ــه آتشفشـان شده و زخمهایی شبیه به دهان
ایجاد کنند. ضایعات متعدد بوده و در 25% مــوارد یـک نـدول 

منفرد هنگام تولد وجود دارد.(2)  
    ضایعه به طور معمول از سن 3-2 ماهگی رو بــه بـهبودی 
میرود و تا 12 ماهگی خوب میشود اما بیماران باید به دقت 

پیگیری شوند.  
 
 

چکیده  
    رتیکولوهیستیوسـیتوز خـود محـدود شـونده مـــادرزادی نوعــی هیستیوســیتوز ســلول
ــخص نشـده اسـت. برخـی از لانگرهانس میباشد که پاتوفیزیولوژی و عامل آن به خوبی مش
مولفان مکانیسمهای ایمنی که موجب افزایش تولید سیتوکینها میشوند را در ایجاد آن موثــر
ــن مقالـه شـیرخوار پسـری کـه از زمـان تولـد پلاکـی بـا انـدازه حـدود 0/5×1 میدانند. در ای
ــی سانتیمتر با مختصری ترشح در قسمت پروگزیمال سطح داخلی ساعد راست داشت، معرف
میشود که با بیوپسی تشخیص این بیمــاری بـرای وی گذاشـته شـده بـود و در مـدت 3 مـاه

خودبهخود از بین رفت.  
          

کلیدواژهها:    1 – سلول لانگرهانس     2 – رتیکولوهیستیوسیتوز 
                        3 – مادرزادی  

ــر، دانشـگاه علـوم پزشـکی و خدمـات بهداشـتی ـ درمـانی I) استادیار و فوقتخصص بیماریهای خون و انکولوژی کودکان، بیمارستان حضرت علیاصغر(ع)، خیابان ظف
ایران(*مولف مسئول) 

II) استادیار گروه آسیبشناسی، بیمارستان حضرت علیاصغر(ع)، خیابان ظفر، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران. 
III) استاد و فوق تخصص بیماریهای خون و انکولوژی کودکان، بیمارستان حضرت علیاصغر(ع)، خیابان ظفر، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران.
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عود نیز ممکن است دیده شود و در برخی موارد شــاید نیـاز 
به تشخیص جدید هیستیوســیتوز لانگرهـانس باشـد.(3) یافتـه 
ـــیتی بــا  بافتشناسـی شـامل ارتشـاح سـلولهای هیستیوس
سیتوپلاسم ائوزینوفیل فراوان در درم میباشد کــه برخـی از 
سلولها بزرگ هستند و سلولهای غولآســا میسـازند و در 
برخی موارد سیتوپلاسم نمای شیشه مات به خود میگیرد و 
گاهی مخلوطی از لنفوســیت نوتروفیـل و ائوزینوفیـل وجـود 
ــه آن  دارد. هیستیوسیتها به ندرت به اپیدرم تهاجم یافته و ب
ـــا میکروســکوپ الکــترونی در %10  آسـیب میرسـانند.(4) ب
سلولها ممکن است گرانولهای بربک(Birbeck) دیــده شـود 
و اجسام متراکم لایهلایه (laminated dense bodies) نـیز 
وجود دارند که بیان کننده هیستیوسیتهای دژنره بوده و بـه 
نفع یک روند خود محدود شــونده میباشـند. در رنگآمـیزی 
ایمونوهیستیوشـیمی سـلولها بـرای S100 و CD1a مثبـــت 

هستند.(5-14)  
    در ســال 1987 انجمــن هیستیوســــیتوز، بیماریهـــای 
هیستیوسیتوز را به 3 کلاس تقسیم کرد.(15) کلاس I با وجود 
سلولهای دندانهدار(دندریتیک) لانگرهانس مشخص میشود. 
در کـلاس II عـلاوه بـر ســـلولهای دندانــهدار ســلولهای 
منونوکلــئر فــاگوســیت وجــود دارد و کــلاس III شـــامل 
ــیتیک اسـت. بـه علـت مشـخص  بیماریهای بدخیم هیستیوس
نشدن کامل علت و پاتوفیزیولوژی نوع خود محــدود شـونده 
ـــامل  هیستیوسـیتوز، ایـن نـوع بـا وجـود آن کـه بـه طـور ک
 II را داشـت تـا سـال 1996 در کـــلاس I مشـخصات کـلاس

طبقهبندی میشد.(16)  
    اخـیراً بخشـی از کمیتـه WHO کـه روی پرولیفراســـیون 
ــوم کـار میکنـد و انجمـن  سلولی، سلول هیستیوسیت رتیکول
هیستوسیتوز طبقهبندی جدیدی را ارائه کردهاند(17) که اساس 
آن رده و بیولوژی سلولها است. براساس تقسیمبندی جدیــد 
ــهای  نوع خود محدود شونده لانگرهانس متعلق به زیرمجموع
از بیماری سلول دندانهدار میباشد. در این مقاله شیرخواری 
با علائم CSHRH معرفی میشود که به مــدت 1 سـال تحـت 
پیگیری بوده است و جز اسکاری کم رنگ در محــل ضایعـه 

اصلی، مشکل دیگری ندارد.  

معرفی بیمار 
    شـیرخوار پسـر 41 روزه بـــا تشــخیص هیستیوســیتوز 
لانگرهانس بود که برای درمان به درمانگاه خون بیمارســتان 
حضرت علیاصغر(ع) آورده شد. بیمار از زمــان تولـد پـلاک 
کرم رنگی به اندازه 1×0/5 سانتیمتر همراه با ترشح مختصر 
در سطح داخلی ساعد راست داشــت کـه در بیـوپسـی انجـام 
شده از ضایعات تشخیص هیستیوسیتوز لانگرهانس گذاشـته 

شد.  
    از نظر سابقــه فامیلـــی شیــرخوار فرزنــد اول خـانواده 
و حـاصل زایمـان بـه روش سـزارین بـود و مــادر در دوره 
ـــد 3250 گـــرم،  حاملگــی مشکلـی نداشــت. وزن زمان تولـ
قـد 50 سـانتیمتر و دور سـر 35 سـانتیمتر بـوده اســت. از 
ـــو،  نظـــر سابقـــه فامیلـــی پـــدر و مـادر وی دختـــر عم
ــــی وجــــود  پسـرعمو بودنـد و در خـانواده مــورد مشابه

نداشت.  
    در معاینــه، شیرخوار حال عمومی خوب، وزن 5 کیلوگرم 
ـــانتیمتر داشــت و  و قـد 54 سانتیمتـــر و دور سـر 39 س
ـــع قلــب و ریـه طبیعـی، شـکم در  معاینه سر و گردن و سمـ
لمس نرم و بدون ارگانومگالی و دســتگاه تناسـلی پسـرانه و 
طبیعی بود. در قسمت داخلــی ساعــد دســــت راسـت پـلاک 
ــح  کرم رنگی به اندازه 1×0/5 سانتیمتــر بــدون وجود ترش
وجود داشــت. در سـایر قسـمتها ضایعـهای مشابــه دیــده 

نشـد.  
ــتهای عملکـرد      آزمایشهای BUN ،CBC، کراتینین، تس
کبد، رادیوگرافی قفسه ســینه و سـونوگرافـی شکـــم طبیعـی 
بـود. نمونـه بافتشناسـی بـرای بررسـی مجـدد بـــه بخــش 
آسیبشناسـی بیمارسـتان فرسـتاده شـــد کــه در بررســی 
ــخص دیـده شـد، اپیـدرم تـا  ریزبینی، یک ضایعه پوستی مش
حدی نامنظم بود و آکانتوز نامنظم را نشــان مـیداد. در درم 
پاپیلری ارتشــاح سـلولهایی بـا سـیتوپلاسـم ائوزینوفیـل یـا 
ـــز و  آمفوفیـل در حـد متوسـط و هستههایــی خـارج از مرک
دارای شکاف در بخشهای مختلف، وجود داشت که در چنــد 
کانون کوچک به اپیدرم گسترش یافته بودند(تصویرهای شــماره 

1و 2).  
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    در رنگآمـــیزی اختصـــــاصی ایمونوهیستوشــــیمیایی 
سلولهای ذکر شده بــرای S100 مثبـت بودنـد. ضایعـات بـه 
تدریج در طی مدت حدود 3 ماه از بین رفته و تنها نشـانه کـم 

رنگی به جا مانده بود.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 1- پوست ناحیه درگیر با ارتشاح سلولهای 
هیستیوسیتی(بزرگنمایی 155×) 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 2- ارتشاح سلولهای هیستیوسیتی تکهستهای و 
چندهستهای در ناحیه درم فوقانی(بزرگنمایی 400×) 

 

بحث 
    برای اولین بار هاشــیموتووپریتـنرکر در سـال 1973 ایـن 
بیماری را شرح دادند.(1) بیماری ابتدا در طبقهبندی مشخصی 
ـــی بعــد در طبقــهبندی بیماریهــای  گذاشـته نشـد امـا مدت
هیستیوسـیتوز قـــرار گرفــت.(7) در ســال 1987 در انجمــن 
هیستیوسیتوز به عنوان شــکلی از کـلاس I پذیرفتـه شـد امـا 
عـدهای آن را در کـــلاس II قــرار میدهنــد.(16) پــس از آن 
بیماریهای هیستیوسیتوز به طور مجدد براســاس وضعیـت 
بیولـوژی، هیسـتیولوژی و ایمونوهیستوشـیمیایی طبقــهبندی 
شدند.CSHRH (17) براساس یافتههای بالینی، هیستولوژی و 
ایمونوهیستوشیمیایی و وجود بربک گرانول داده میشود.(17) 
با وجود آن که عوامل متعددی را در ایجاد آن موثر میدانند، 
علت لانگرهانس هیستیوسیتوز هنوز مشخص نیســت. وجـود 

ـــال در برخــی مــوارد، مطــرح کننــده   پرولیفراسـیون کلون
ــلال در سیسـتم ایمنـی و  نئوپلاسم بوده اســت.(18) اخیراً اخت
ـــودن سیتوکاینهایـــی مــانند TNF-a ،IL2 ،IL-1 و  بـالا ب
GM-CSF در ایجاد آن موثر گزارش شدهاند.(23-19) در بیمار 

این مطالعه تظاهر بیماری به صورت پلاک کرم رنگ همراه با 
ــــود کـــه تغیـــیرات هیســـتیولوژی و  ترشــح مختصــر ب
ایمونوهیستوشیمیایی تشخیص CSHRH را تــأیید نمـود. در 
ــدی در  مدت 1 سال پیگیری نشانهای از برگشت ضایعات جل
همان محل یا نقــاط دیگـر بـدن و نـیز نشـانهای از گرفتـاری 

اعضای دیگر در این مدت مشاهده نشد.  
    معمولاً ضایعات جلدی پس از مدتی از بین میروند امـا در 
مواردی که ضایعه اولیه وسیع باشد ممکن است اسکار ایجاد 
ــن بـهبودی،  شود.(9، 10، 12و 13) و در بعضی موارد در مرحله بی
ـــیراً 1 مــورد  ضایعـات میلیـا(Milia) وجـود دارد.(14و 24) اخ
ــات پـاپولوندولـر  CSHRH گزارش شد که به صورت ضایع

قرمز مایل به قــهوهای بـا انـدازه 0/5 سـانتیمتر و در برخـی 
موارد همراه بــا کراسـت بـود و ضایعـات از زمـان تولـد در 
ناحیه سر و صورت و تنه و انتهاها وجــود داشـت. ضایعـات 
ــیون Milia بـه  در مدت 3 ماه از بین رفته بودند اما انفیلتراس
ــه در بیمـار مطالعـه حـاضر یـک  جا مانده بود.(25) در حالی ک
ــدت 1  پلاک کرم رنگ با ترشح مختصر وجود داشت که در م
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ــم رنـگ  ماه ترشح آن رفع شده بود و پس از آن یک اسکار ک
بر جای ماند. از آن جا که CSHRH بیماری نادری است، این 

مورد گزارش گردید.  
 

تقدیر و تشکر 
ــار      بدیـن وسـیله از سـرکار خـانم فرحدخـت رسـمی بختی
ــان مفیـد تشـکر و  مسئول محترم کتابخانه بیمارستان کودک

قدردانی میگردد.  
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Congenital Self-Healing Reticulohistiocytosis: A Case Report with
Solitary Lesion

                                                            I                                         II                                    III
*Kh. Arjmandi Rafsanjani, MD        M. Mehrazma, MD        P. Vosough, MD

Abstract
    The pathophysiology and pathogenesis of congenital self-healing reticulohistiocytosis (CSHRH) as
well as the other types of langerhans’ cell histiocytosis is not well understood. Some authors
postulate a possible imbalance of the immune mechanisms that results in production of cytokines.
We introduce a 41-day-old male infant who had a plaque of 0.5×1cm with mild discharge at proximal
part of right forearm at birth and spontaneous regression within the first 3 months of life.  

Key Words:      1) Langerhans’ Cell     2) Reticulohistiocytosis

                         3) Congenital
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