
 حمدان. ع                                                  2016 -  العدد الثاني-  المجلد الثاني والثلاثون -مجلة جامعة دمشق للعلوم الصحية
 

  159 

   (LCH))لانغرهانس(مرض كثرة النوسجات
  جامعة دمشق –في مستشفى الأطفال 
  

  * عثمان حمدان
  الملخص

، يــنجم عــن تجمــع خلايــا مــرض واســع طيــف التظــاهرات الــسريرية )لانغرهــانس(مــرض النوســجات :  وهدفــهخلفيــة البحــث
 مـن الـشكل المحـدد لذاتـه إلـى الـشكل يـراوح الـسير الـسريري و،خلايا المتغضنة في مختلـف الأنـسجةوحيدة النسيلة من ال

المرضــى فــي ا وخطــة لتــدبير المــرض مــن خــلال تــصنيف اًجمعيــة النوســجات مخططــوضــعت . الــسريع المترقــي والمميــت
َأُكـد و،يعتمد تشخيص المرض على الدراسة النـسجية للآفـات المـصابة. ًيتين تبعا لعدد الأعضاء المصابةنذارإمجموعتين  ِّ 

 الاســتجابة ُّد، وتعــلجــة علــى الأعــضاء المــصابة ومكانهــاتعتمــد خطــة المعا. يــة للموجــودات الــسابقةذلــك بالدراســة المناع
  .الخطة العلاجية لية للعلاج حجر الزاوية في تقريرالأو

–المشخـصين فـي مستـشفى الأطفـال ) لانغرهـانس(المعالجة عند مرضى داء النوسـجات دراسة السير السريري والتدبير و
  . LCHIIوفق بروتوكول ما المعالجين َّولاسي 31/12/2010 -1/1/2000 مدةلجامعة دمشق في ا

ًاعتمــادا رئيــسا ، اعتمــد التــشخيص  ســنة14ً مريــضا تقــل أعمــارهم عــن 64شــملت الدراســة  :مــواد البحــث وطرائقــه علــى ً
إلـى مجمـوعتين  قسم مرضـى الدراسـة ،الدراسة المناعية في بعض الحالات مع إجراء ،الدراسة النسجية بالمجهر الضوئي

الأولى هـي مجموعـة المرضـى ذوي الإصـابة متعـددة الأجهـزة  ومجموعـة المرضـى ذوي الإصـابة  :من حيث شكل الإصابة
لاج الكيميـاوي العـو اً، وحيـداً حامـضياً كانـت الإصـابة فيهـا حبيبومـ،طبق العـلاج الجراحـي فـي حـالتين.ذات االجهاز المفرد

  . سنة12نحو لمرضى قبة اامتدت مرا . حالة مرضية62عند 
ــائج ــغ عــدد المرضــى  :النت ــضا 64بل ــ24 ،اً ذكــور40(ً مري ــين ، را)اً إناث ــ% 63 ،)ســنة12-ً شــهرا2(وحــت أعمــارهم ب  ن م

إحـدى  ،ين شخص لديهما حبيبوم حامضي وحيدجري العلاج الجراحي عند مريضين اثنأ، سنة2المرضى أعمارهم أقل من 
 .دون تحـسن  وطبق لها العلاج الكيمياوي، المتكررا الأخرى فقد حدث لديها النكسَّمأ ،الحالتين حصل لديها الشفاء التام

 تلقـوا العـلاج 36 ، أشهر6 منهم عولجوا مدة LCHII، 15بروتوكول  ً مريضاهم من طبق لهم العلاج الكيمياوي وفق62
ً مريـضا ،حـدث نكـس المـرض عنـد 25 حـصلت الهـوادة عنـد ،ً شهرا12مدة   10الجزئيـة عنـد ادة حـصلت الهـو. مـنهم 10ً

  . من المرضى بأسباب مختلفة10ً مريضا، حصلت الوفاة عند 17 لدى ستجابةالالم تحصل  ،مرضى
يمكنـه إصـابة   مـن الإنـاث،يـصيب الأطفـال الـذكور أكثـر ،مـرض نـادر الحـدوث) لانغرهانس(جات مرض النوس: الاستنتاج

يمكـن للعـلاج الكيميـاوي أن يحـدث الهـوادة مـع حـدوث نـسبة  ،سـعلذلك فهو ذو طيف سـريري وا ،َّكلهاالأعضاء والأجهزة 
 الحيويـة منهـا َّلاسـيما و،دة الأعـضاء المنتشرة أو الإصابات المتعدلأشكال وخاصة في ا، وكذلك الوفيات،عالية من النكس

  .)الرئة ،نقي العظم الطحال، الكبد،(
ـــة ـــا الناســـجة والنوســـجات(مـــرض لانغرهـــانس : كلمـــات مفتاحي ـــورم الجيبـــي الحامـــضي، معالجـــة مـــرض )داء الخلاي ، ال

  ).الخلايا الناسجة(لانغرهانس 

                                                            
  .جامعة دمشق-كلية الطب البشري -قسم الأطفال –مدرس  *
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Langerhans Cell Histiocytosis (LCH). 
Damascus University Children Hospital Experience 

 
 

Othman Hamdan* 

Abstract 
Background &Objective: Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a heterogeneous disease, characterized by 
accumulation of  dendritic  cells with features similar to epidermal Langerhans cells in various organs. 
The clinical course may vary from a self-limiting disease to a rapidly progressive one that might lead to 
death. The Histiocyte Society has made a major contribution to the management of LCH. The society has 
categorized LCH into two major groups with significantly different  prognoses, to help with treatment and 
diagnosis. The diagnosis of LCH is based on histological and  immunophenotypic examination of  lesional  
tissue .Treatment  options vary depending on the extent of the disease and the severity at onset. Response 
to front-line treatment is an important information to adapt the therapeutic strategy.1,2  
the objective of  this descriptive analysis  study of patients with Langerhans cell histiocytosis (LCH) 
diagnosed at Damascus University Children Hospital during the period 1/1/2000- 31/12/2012 ،  natural 
history, management, and outcome, specially those who were treated with LCH II protocol. 
Materials & Methods: 79 patients with histologically proven (LCH) less than 14 years age, were 
categorized into multisystem disease and those with single system .Clinical features ,treatment and 
outcome were determined from the case history notes. Treatment were include chemotherapy (62 
patients), surgery (in two cases), the end point  were disease free survival, active disease or death. The 
median time follow up was 58 months (1mo-120 months).  
Results: 47 males 32 females patients, ages ranged  from  2 months -12 years, the median age was 19 
months. most patients (63%)were less than 2 years old range from (0-24)months, The most common 
complains  were fever (56%) ,skin rashes 37%. pale is was  the most  common clinical findings  (64%),skin 
rashes (44%) ,hepatosplenomegaly (39%.). 2 patients with single bone lesions (Eosinophilic Granuloma)  
were surgery treated (curettage), 1 of them was completely recover (CR), the other relapsed and 
chemotherapy treated with no response 
(NR). 62 patients  multisystem disease were chemotherapy treated with LCH II protocol, (15) of them 
treated for 6 months ,(36 ) for12 months, 11 were lost .Complete Remission (CR) occurred in 24 patients, 
Partial  remission (PR) in 10, No Response (NR) in17, Relapse (Re) in10 cases of thos. Death were 
happened in 12  cases with a various causes of death. 
Conclusion: Langerhans cell histiocytosis is a rare disease with male predominance, occurrence, decreased 
incidence during age with a very different types of clinical  phenotypes. Chemotherapy  Complete Recover  
may occur  with a high percentage of death especially  of the multisystem type, high risk types. 
Key words: Histiocytosis, Langerhans Cell histiocytosis, Eosinophilic Granuloma, treatment of 
Langerhans cell histiocytosis.  
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  :مقدمة
مــــرض متعــــدد الأجهــــزة : مــــرض كثــــرة الناســــجات لانغرهــــانز

خلايـــا وحيـــدة   يـــنجم عـــن تجمـــع.1ويـــصيب الأطفـــال عـــادة 
 ُّدويعــ .2النــسيلة مــن الخلايــا المتغــضنة فــي مختلــف الأنــسجة

رة الناســـجات لانغرهـــانز أحـــد أشـــكال الـــنمط الأول مـــرض كثـــ
 LCH ً أو مـايعرف اصـطلاحا،مـن أمـراض الخلايـا الناسـجة

I، ًكـــان يعـــرف ســـابقا  أو مـــاHistiocytosis X ولـــه ثلاثـــة 
-Hand (HSCD) ،(EG)  الايـوزيني الحبيبوم( :يةأشكال سرير

Schuller Christian diseaseوLetterer-Siwe 

disease(LSD) تقـــدر  . بالـــشكل الخبيـــثً يعـــرف حاليـــاأو مـــا
 مـــن الأطفـــال 1/200,000نـــسبة الحـــدوث الـــسنوي للمـــرض 

 نـسب مختلفــة إلــىن كانـت بعـض الدراســات الأخـرى تـشير إو
ًقليلا عن النسب المذكورة آنفا ً،,3,4. 

كثـــــرة النوســـــجات لانغرهـــــانز مجموعـــــة مـــــن الأمـــــراض غيـــــر 
 الخلايــا  مــنوتكاثرهــاالخبيثــة تــنجم عــن تجمــع وحيــد النــسيلة 

ًتبــدي مظهــرا بــشكل مماثــل لمــا هــو ملاحــظ  فــي  ،المتغــضنة
ــــا ــــصيب العديــــد مــــن  3،4الطبيعيــــة  المتغــــضنة الخلاي وت

 ولكنهــــا أكثــــر َّ كلهــــا،كمــــا أنهــــا تــــصيب الأعمــــار ،الأعــــضاء
ذكـــرت بعـــض المقـــالات وجـــود  .5,6,7,8مـــصادفة عنـــد الأطفـــال

ري بـالطيف الـسريتتميز الإصابة المرضية  .9 عائليةإصابات
الواســــــع مــــــن الأعــــــراض الــــــسريرية والــــــسير الــــــسريري غيــــــر 

 يرافقها ارتفاع يظهر ذلك في هجمات من الترقيْإذ  ،المتوقع
 ،بيــل المحتملــة ومنهــا البــوال التفــهوالعقا ،فــي نــسبة الوفيــات

وقــد وضــعت  .التــنكس العــصبي و،قـصور النخاميــة الأمــاميو
صنيف جمعيــة النوســجات مجموعــة مــن الروائــز المتعلقــة بالتــ

10والتشخيص والمعالجة والإنذار
. 

  :المواد والطرائق
ِحللت  َِّ َشـخص فرة في سـجلات المرضـى الـذين االبيانات المتوُ ُّ ُ

 ،31/12/2012-1/1/2000المــرض لــديهم فــي المــدة بــين 
وقـــــد اســـــتثني مـــــن الدراســـــة المرضـــــى الـــــذين لـــــم يـــــتم تأكيـــــد 

 خلايـاوجود (التشخيص بالخزعة المدروسة بالمجهر الضوئي

كمــا اســتبعد مــن المرضــى  ،)لانغرهــانز مــع خلايــا حامــضية
بلـغ عـدد مرضـى . يتابعوا الخطة العلاجية لسبب ماالذين لم 
ِحللـــــــــت ، ً طفـــــــــلا64الدراســـــــــة  َُّ البيانـــــــــات المدروســـــــــة وفـــــــــق ُ
َدرس  . EXCEL 2010برنــــامج ِ  ،الجــــنس لــــدى المرضــــىُ

كمـــا  ،نهمـــا ونـــسب الحـــدوث بي،والعلاقــة بـــين العمـــر والجـــنس
ِدرست َ ِ  وكـذلك موجـودات ،التظاهرات السريرية لدى المرضى ُ

الفحص السريري ،تبع ذلك دراسة الموجودات الـشعاعية لـدى 
المــــــسح و، التــــــصوير الــــــشعاعي البــــــسيط( المرضــــــى هــــــؤلاء

حــــسب متطلبــــات ببقــــي المحوســــب التــــصوير الط و،العظمــــي
فــرس الدراســة بــالإيكو، وفــي حــالات قليلــة أجــري التو ،الحالــة

الاستقــــــصائيات ًفــــــضلا عــــــن ، Te99 يــــــسيومالعظمــــــي بالتكن
 الاستقــصاءات تقــديم ٕ وان لــم تــستطع هــذه، المختلفــةالمخبريــة

َ أُثبـت،معلومات مهمـة  التـشخيص بالخزعـة المجـراة بـالمجهر ِْ
 حـالات لإثبـات 5ناعيـة فـي الضوئي مع إجـراء التلوينـات الم

ـــــــى المعلومـــــــات المتـــــــو .التـــــــشخيص  َّلاســـــــيمافرة واًاســـــــتنادا إل
 منهـــا مـــع بعـــض العلامـــات والموجـــودات الـــسريرية الـــشعاعية
َقــــسم  ،والمخبريــــة ِّ أجــــري  .ًنــــذارياإ مجمــــوعتين إلــــىالمرضــــى ُ

 فـــي حـــالتين مـــن الحـــالات ذات Curettageالعـــلاج الجراحـــي 
حــــصل  ،)الحبيبــــوم الحامــــضي(الإصــــابة العظميــــة المفــــردة 

 والــنكس فــي الأخــرى مــع كبــر حجــم إحــداهاالــشفاء التــام فــي 
  .العلاج الكيمياويقَ ُِّطبن ثم  وم،الإصابة

 التـــي تتــــضمن LCHII العـــلاج الكيميــــاوي وفـــق خطــــة قَُِّطبـــ
 + 2م/ مــــــــــــــــــــــــــــــغVLB(6(الفنبلاســــــــــــــــــــــــــــــتين : إعطــــــــــــــــــــــــــــــاء

VP16(ETOPOSIDE)150أســـابيع 6دة  مـــًأســـبوعيا 2م/ مـــغ 
 ثـــــــم تخفــــــــض ،أســـــــابيع 4 مــــــــدة كـــــــغ/مـــــــغ2بريـــــــدنيزولون +

 VLB 6 يليــه إعطــاء الفنبلاســتين  ،أســبوعينتــدريجياً خــلال 
بريـــــدنيزولون + أســـــابيع 3ل  كـــــ2م/مـــــغVP16 150 +2م/مـــــغ

 2م/ مــعMercaptopurine 50 6  +   أيــام5مــدةكــغ /مــغ2
 الاســــــتجابة تِسَــــــرِدُ. ً شـــــهرا12-6المــــــدة العلاجيــــــة . ًيوميـــــا

ــــدى المرضــــى  ُِّوصــــنفوا العلاجيــــة ل ــــك ُ ــــىوفــــق ذل  مرضــــى إل
غيـــر مـــستجيبين وفـــي  ،ن اســـتجابة كاملـــة أو جزئيـــةيبمـــستجي
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  درسـت الوفيـاتاًأخيـر .خيرة يطبق العـلاج البـديلالحالات الأ
ِقورنــــت الحاصــــلة وأســــبابها، ومــــضاعفاتالو َ ِ  النتــــائج الــــسابقة ُ
  .الدراسات المجراةب

  :النتائج
 64ضـــــــى المـــــــشمولين بالدراســـــــة بلـــــــغ عـــــــدد المر :الحـــــــدوث
  نــــسبة الحــــدوث عنــــدَّنإأي  ، أنثــــى24ً ذكــــرا و40 ،ًمريــــضا
 2(ً شــهرا 34 الوســطي العمــر .1,46/1الإنــاث هــي /الــذكور

الترفـــــع الحـــــروري العـــــرض  كـــــان ). ســـــنة12 -مـــــن شـــــهرين
ــــر مــــ ــــدالأكث ــــوحظ عن ــــلاه مــــن المــــراجعين% 56صادفة ول ، ت

ا الــشحوب فكــان َّأمــ. مــن الحــالات% 37الطفــح الجلــدي فــي 
مـــن %64 ولـــوحظ عنـــد ، الـــسريرية مـــشاهدةأكثـــر الموجـــودات

، تمــن الحــالا%44ه الانــدفاعات الجلديــة فــي تــالحــالات، تل
ــــــضخامة الك ــــــي وال ــــــة ف ــــــة الطحالي  ،مــــــن الحــــــالات% 39بدي

، %94 الرقبيـــة(مـــن الحـــالات %24الـــضخامة العقديـــة فـــي و
  ).%36المغبنين و، %47الإبطيةو

   :التشخيص
 فــي وضــع التــشخيص اً كبيــراً  للأشــعة دورَّأنمــن المعــروف 

، استكملت الدراسـة بـإجراء المـسح  التوجيه نحو التشخيصأو

 ،Radiographic Skeletal Survey(RSS)الـشعاعي العظمـي 
التــصوير  و،ECHOتــصوير الــبطن بــالأمواج فــوق الــصوتية و

   والتــــصوير الطبقــــي المحوســــبMRI بــــالرنين المغناطيــــسي
CTScanning َجـــري  أُ.حـــسب الـــضرورةب ِ ْECHO  الـــبطن فـــي

 14خفيفـــة فـــي  :ضـــخامة كبديـــة : حالـــة كانـــت النتـــائج41
ــ و، حــالات6شــديدة و،  حالــة13متوســطة  وحالــة،  8 ةطبيعي

ـــــه و.حـــــالات ـــــة: ضـــــخامة طحالي ـــــة،11خفيف متوســـــطة  و حال
ــــ و، حــــالات7شــــديدة  و،حالــــة14 أجريــــت  .حــــالات9 ةطبيعي

صــورة الــصدر فــي الحــالات المــشتبهة بوجــود إصــابة صــدرية 
 حــــــالات 9: وكانــــــت النتــــــائج)  حالــــــة24(مرافقــــــة للإصــــــابة 

  حـالات ذات رئـة6 وحـالات ضـخامة عقديـة، 5و ،طبيعيـة

 ،نخمــاص رئــوياحالــة  و،Interstitial pneumonia ليــة خلا
أجـــــري المـــــسح العظمـــــي . Pleuritisحالـــــة انـــــصباب جنـــــب و

(RSS)  حالة وكانت النتائج45في :  
 16 فــــي مفــــردة حالــــة عظميــــة آفــــة وحالــــة، 16 فــــي ةطبيعيــــ
 .حالـة 17 فـي متعـددة حالـة عظميـة آفة و،)1(الصورة حالة،
  :العظمية صاباتالإ توزع أماكن )1 (الجدول نّويبي

  .العظمية الإصابات توزع) 1 (الجدول
 مجموع الإصابات ضمن إصابات متعددة ) وحيدة(إصابة مفردة  مكان الإصابة 

 33 17 16 الجمجمة
 4 3 1 العضد
 4 3 1 الفخذ

 4 3 1 الحوض
 1 - 1 الساق
 Orbit  1  1الحجاج

الـدماغ فـي بعـض الحـالات وكانـت النتـائج كمـا  و،الـصدر و،الـبطن لكل من  CT Scanningأجري التصوير الطبقي المحوسب
  :2ح في الجدول ّهو موض
  .الدماغو، الصدر و، لكل من البطن CT Scanningالموجودات الشعاعية الملاحظة عند إجراء التصوير الطبقي المحوسب :2الجدول

  آفة حالة للعظم طبيعي مكان التصوير
 ويةكثافة رئ حالة للضلع/1 5 الصدر
  كبديةإصابة (2)بؤرة انحلال عظمي ضمن الفقرة صورة  البطن
  الضفائر المشيميةإصابة بؤرة انحلال عظمي ضمن الجمجمة 4 الدماغ
  الضفائر المشيميةإصابة  2 للدماغ مرنان

  :3 رقم الجدول ينّيب كما النتائج وكانت ، النسيجية الدراسة أجريت التشخيص ولتأكيد للدراسة ًاستكمالا
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  .ونتائجها النسيجية الدراسة أماكن :3 رقم الجدول   
 الموجودات المرضية ٍكاف غير الطبيعي العدد الكلي   الخزعات المجراة

  1 16 17 خزعة نقي العظم 
 الناسجات  يجابيةإ 17 - 1 18 خزعة العقد اللمفاوية

 - 3 17 20 رشافة نقي العظم 
 لا نوعيالتهاب كبد / 3 - 4 7 خزعة الكبد 
  الناسجات  يجابيةإ7   - - 7 خزعة كتلة 

 الناسجات يجابيةإ 23  1 24 خزعة جلدية 
 الناسجات يجابيةإ 3 - - 3 خزعة رئة

 الناسجات يجابيةإ 2 - - 2 خزعة كتلة فروة 

  : التصنيف
  :إلىحسب الأجهزة المصابة ب و، الحالات المدروسة وفق التصنيف العالميتِفَِّنصُ
متعـدد الأجهـزة  -Multi Focal SS ، 3 متعـدد البـؤر - عـضو وحيـد -Single system SS، 2منفـرد البـؤرة  -وحيـدعـضو -1

Multi System .4(والشكل )4(حها الجدول ّوكانت النتائج كما يوض:(  
 .المصابة الأجهزة حسببو العالمي التصنيف وفق المدروسة الحالات تصنيف) 4(الجدول

 د د الأجهزةمتع           عضو وحيد
  19كبدي           /دموي/رئوي MFSSعضو وحيد متعدد البؤر SS جهاز مفرد وحيد البؤرة

   11 أذني  /دموي/لمفاوي/جلدي   حالة10/عظمي   حالة 11/ عظمي 
  7   لمفاوي             /عظمي  ت حالا5/  لمفاوي 
       3              دموي  /عظمي   تحالا * 3/  رئوي 
  2  دماغي             /عظمي  تحالا * 4/   دموي

  :للإصابة السريري والشكل العمر بين العلاقة) 1(الشكل نّيبي

  
  .العلاقة بين العمر والأجهزة المصابة) 1(الشكل

  ).، الدماغجهاز المكون للدم، الكبد والطحال الرئة، الإصابة( HRSS عضو وحيد عالي الخطورة*:
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 الجراحيـــة بـــإجراء  للمعالجـــةطفـــلان اثنـــان خـــضع :لمعالجـــةا
ــــــة  ــــــف للآف  إحــــــدى الحــــــالتين حــــــدث فيهــــــا ،Curettageتجري

، LCH II وأخــضع للمعالجــة الكيمياويــة وفــق خطــة ،الــنكس
ًمريــــضا  62. والأخــــرى اســــتمر الــــشفاء الــــسريري والــــشعاعي

أُخــضعوا للعــلاج الكيميــاوي وفــق خطــة المعالجــة الموصــوفة 
-1(ً شـــــهرا 50المتابعـــــة وســـــطي مـــــدة  .LCH IIًســـــابقا 

 19 كـــــــان EFS 5ســـــــنوات  5 البقيـــــــا مـــــــدة ).ًشـــــــهرا120

 36 أشـــهر،6  مريـــضاً تلقـــوا العـــلاج مـــدة15،%)37(ًمريـــضا
 لـــم يراجعـــوا ًمريـــضا11 ،ً شـــهرا12ًمريـــضا تلقـــوا العـــلاج مـــدة 

ســــــــــــقطوا مــــــــــــن مجمــــــــــــوع المرضــــــــــــى ألمتابعــــــــــــة العــــــــــــلاج و
ة إصـــابة متعـــدد يعـــانون مـــن اكـــانوً مريـــضا 36((-.المعـــالجين
كـــانوا يعـــانون ً مريـــضا مـــن المرضـــى المتـــابعين 15الأجهـــزة ،

وكانـت ))) متعـدد البـؤر ،مفرد البـؤرة(إصابة جهاز وحيد من 
  ):5(حة في الجدولّالنتائج كما هي موض

  .المعالجين للمرضى السريري السير) 5 (الجدول
 النسبة المئوية )51(عدد المرضى  

 %47.25 24 ية بدئ استجابة كاملة
 %19.6 10 جابة جزئيةاست

 %33.4 17 لا استجابة
 %21.5 11 لم يتابعوا

 %19.6 10 نكس
 %31.3 16 علاج بديل

  ):6 (رقم الجدول يبينها التي الإختلاطات بعض المرضى لدى حدث
   .LCH المرافقة للمرض والمعالجة في لمضاعفاتا) 6(الجدول رقم 

 لمئويةالنسبة ا 51/عدد المرضى المصابين المضاعفات 
 C 8 15.6%التهاب الكبد بالحمة 

 %13.7 7 )ترفع حراري( الدم إنتانشك 
 %15.6 8 بوال تفه 
 %13.7 7 تثبط نقي

 %3.9 2 فقر دم انحلالي مناعي
 %3.9 2 التهاب نسيج خلوي 

 %1.9 1 التهاب رئوي 
 %7.8 4 قصور تنفسي

  :الوفيات
ْرصـــدت َ ِ قـــصور كبـــدي  5، و قـــصور تنفـــسي4و دم، إنتـــان فـــي ســـياق شـــك 4 :لمـــرض وفـــاة فـــي ســـياق المعالجـــة واة حالـــ12ُ
 ،اًالحـالات الموصـوفة ســابق) 7(ن الجـدول رقـم ّويبــي. حالـة واحـدة ترافـق فيهـا القــصور الكبـدي مـع خثـرة وريـد البـاب و،صـاعق

  :سبب الوفاةو ،عمر المريضو شكل الإصابة،و
  .الوفاة سبب والمريض، عمر والإصابة، شكل) 7 (رقم الجدول       
 سبب الوفاة الشكل السريري للمرض شهر/العمر

  دمإنتانشك +قصور خلية كبدية  عالي الخطورة –متعدد الأعضاء  2
 خثرة وريد الباب + Cالتهاب كبد عالي الخطورة –متعدد الأعضاء  7
 قصور خلية كبدية  كبدي-دموي  9

  دمإنتانشك +قصور خلية كبدية  عالي الخطورة –متعدد الأعضاء  12
 التهاب نسيج خلوي+ دم إنتانشك  عالي الخطورة –متعدد الأعضاء  12
 قصور أعضاء متعدد متعدد الأعضاء 15
  دمإنتان شك  عالي الخطورة –متعدد الأعضاء  18
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  دمإنتانشك  عالي الخطورة –متعدد الأعضاء  18
  دمإنتانشك +قصور خلية كبدية  متعدد الأعضاء 19
 التهاب نسيج خلوي+ دم إنتانشك  عالي الخطورة –دد الأعضاء متع 20
 التهاب نسيج خلوي+ دم إنتانشك  رئوي 36

 قصور تنفسي رئوي 144

  :المناقشة
 مـــرض قليـــل الـــشيوع يمكـــن مـــرض النوســـجات لانغرهـــانس -
ولكنـه أكثـر مـصادفة فـي الأعمـار  ّكلهـا،الأعمار   يصيبأن

من  %63نحو سنة  2 <شكل الحدوث في عمرْإذ الصغيرة 
وكانــت نــسبة الحــدوث تتنــاقص  ،مجمــوع الحــالات المدروســة

 مــستويات ثابتــة مــن الحــدوث فــي إلــىمــع تقــدم العمــر لتــصل 
 لمـــــا هـــــو ًوهـــــذا الحـــــدوث مماثـــــل تقريبـــــا ســـــنوات، 8>عمـــــر 

 الـــسيطرة نّنـــه يبـــيأكمـــا  16 -12ملاحـــظ فـــي الدراســـات العالميـــة
نـــاث باســـتثناء الواضـــحة للحـــدوث عنـــد الـــذكور أكثـــر مـــن الإ

ـــشكاية الأك .17إحـــدى الدراســـات  ثـــر كـــان الترفـــع الحـــروري ال
ه الطفــح الجلــدي تــلا ،مــن الحــالات% 54عنــد المرضــى فــي 

مـن %20الـسيلان الأذنـي فـي كـذلك  ،من الحـالات% 37في
، ومـــــــا يهـــــــم مـــــــن %11والبـــــــوال والـــــــسهاف عنـــــــد، الحـــــــالات
ي  الجلـدوالطفـح ،ات السابقة كل من السيلان الأذنـيالموجود

وهمــا مــن الأعــراض التــي يجــب أخــذها بالحــسبان واستقــصاء 
  الحــــــشويةكــــــذلك الحــــــال عنــــــد وجــــــود الــــــضخامات ،ةالحالــــــ

ـــشكل . والجحـــوظ  مـــن حيـــث موجـــودات الفحـــص اَّأمـــ ).2(ال
 ):3(الـــسريري فهـــي وبحـــسب تـــواتر حـــدوثها ممثلـــة بالـــشكل 

ــــشكاية والموجــــودات  ممــــا ســــبق نجــــد الطيــــف الواســــع فــــي ال
والتــشابه  14,15,17ن أن يراجــع بهــا المرضــىالــسريرية التــي تمكــ

 ،في الأعراض والموجودات مع مجموعة كبيرة مـن الأمـراض
وهــذا يجعلنــا نأخــذ بالحــسبان تــشخيص المــرض فــي الحــالات 

 الـــــشعاعية قـــــدمت لنـــــا الوســـــائل التشخيـــــصية.  بهـــــالمـــــشتبها
 أو الـــــشك ة خـــــدمات جليلـــــة فـــــي وضـــــع التـــــشخيصاالمتـــــوفر

 مـــــــسح الـــــــصقل العظمـــــــي َّنأ وكمـــــــا لاحظنـــــــا ،بالتـــــــشخيص
 radiographic skeletal  )التــــصوير البــــسيط للعظــــام(

surveyْإذ  ،قــــدم لنــــا معلومــــات مفيــــدة فــــي وضــــع التــــشخيص

 وكانــــــت الموجــــــودات ، حالــــــة مــــــن الحــــــالات45أجــــــري فــــــي
مــــــن %64مــــــرض فــــــيالــــــشعاعية متوافقــــــة مــــــع تــــــشخيص ال

وسيلة تشخيصية تحديد شكل  بوصفه كما استطاع الحالات،
 ،الــشفاء والتحــسنوفــي المتابعــة ومراقبــة وتــصنيفها  بةالإصــا

ً الإصـابة العظميـة توضـعاأمـاكنوكما لاحظنا فإن أكثر   فـي َ
ا َّأمــ ،)5(الــشكل ًمــن الإصــابات العظميــة% 67الجمجمــة فــي

 وأجريـت فـي بعـض ،لةالدراسة الشعاعية الأخرى فكانت مكم
وكـــان أكثرهـــا  ، ECHO نََّيبَـــْإذ الـــبطن  الحـــالات الخاصـــة

طبيعتهـــــا بـــــشكل حـــــدد يوجـــــود الـــــضخامة دون أن ًتعمالا اســـــ
   .واضح
َأُثبت  الباثولوجية للعينات المأخوذة التشخيص بإجراء الدراسة ِْ
الكبـــد والرئـــة، و ،الكتـــلو ،نقـــي العظـــمو ،العظـــامو ،الجلـــد :مـــن

ْدرســت كمــا  َ ِ  أن دراســة كــل نــت الدراســةّبي .رشــافة نقــي العظــمُ
تـا الأقـل  نقي العظـم كاندراسة خزعةو ،من رشافة نقي العظم

 كانـــت الخزعـــات  فـــي حـــين،ًمـــساعدة فـــي وضـــع التـــشخيص
، أو الخزعـات لعقد اللمفاوية والخزعات الجلديةالمأخوذة من ا

ً فائـدة ومـساعدة فـي أكثر  بهاالمأخوذة من الأعضاء المشتبه
تــــــــصنيف ) 4(والــــــــشكل ،)4(الجـــــــدولان ن ّيبــــــــي. التـــــــشخيص

ً لمــا هــو معتمــد عالميــا َالإصــابة فــي الحــالات المدروســة وفقــا
أهــي عاديــة  ، الأجهــزة المــصابةأومــن حيــث عــدد الأعــضاء 

 كمـــا نلاحـــظ فـــإن ر؟العمبـــوعلاقـــة ذلـــك ؟ عاليـــة الخطـــورةأم 
 يقـــــع ضـــــمن مجمـــــوع الأجهـــــزة القـــــسم الأكبـــــر مـــــن الحـــــالات

ً، حتى الإصابات وحيدة الجهاز فإن قـسما منهـا يقـع المتعددة
 وخاصـــة ،العاليـــةضـــمن مجموعـــة الإصـــابات ذات الخطـــورة 

وكمــا نلاحــظ ســيطرة الإصــابة  .ً شــهرا24<فــي الفئــة العمريــة 
 أو الإصــــابة المفــــردة،(العظميــــة فــــي الــــشكل وحيــــد العــــضو 

الدمويــة فــي  و،ســيطرت الإصــابة الجلديــةفــي حــين ) المتعــددة
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أمـا مـن حيـث العلاقـة  .21,22,23,24,25 .الأعـضاء الشكل المتعدد
نلحـــظ زيـــادة واضـــحة فـــي بـــين شـــكل الإصـــابة والعمـــر فإننـــا 

  وحتــى الــشكل،الإصــابات خــارج العظميــة متعــددة الأعــضاء
تـصبح و ،ة منها وخاصـة فـي الأعمـار الـصغيرةعالي الخطور

ًالإصابات العظمية أكثـر وضـوحا فـي الأعمـار الأكبـر وذلـك 
 تطبيـق ّأنن ّبـيمن الدراسة الـسابقة ت): 4(موضح في الشكل 

ًبقا أدى إلــــــى حــــــدوث المعالجــــــة الكيمياويــــــة الموصــــــوفة ســــــا
مـــــــــن %47اســـــــــتجابة وتحـــــــــسن كامـــــــــل فـــــــــي البـــــــــدء لـــــــــدى 

 لـم  في حين،من الحالات%20ت،وتحسن جزئي لدى الحالا
، متابعتهــا جــرت أيــة اســتجابة فــي ثلــث الحــالات التــيتحــدث 

مـن )  حـالات10%(19صل لدى ولكن النكس ما لبث أن ح
تطبيــق المعالجــة البديلــة  اللجــوء إلــىممــا اضــطرنا  ،الحــالات

)LCH3a الاندوميثاســين فــي حالــة واحــدة،و حــالات، 5 فــي 

فـي  30-25.واحـدة  في حالـةICEو ،في حالتين واحدة CHOPو
ســــياق المعالجـــــة أو المـــــرض بذاتـــــه حـــــصلت مجموعـــــة مـــــن 

 لمـضاعفات وقد كانت هـذه ا، المفردة أو المركبةالمضاعفات
ــــات الحاصــــلة ــــي معظــــم حــــوادث الوفي ــــسبب ف ــــالغ هــــي ال  الب

) 12/ 10(هــــــاالقــــــسم الأعظــــــم من ، وفــــــاةحالــــــة) 12(عــــــددها
ًتقريبا كانت مـن الـشكل ّالحالات كلها ، ً شهرا24حدثت بعمر

عـــــالي  – الـــــشكل وحيـــــد العـــــضو فـــــيوأ ،المتعـــــدد الأعـــــضاء
الجهـاز و ،الدماغو ،الكبد والطحالو،  الرئتينإصابة(الخطورة 

  25,26,30. )المكون للدم في حالتين
  :الاستنتاج

 يـصيب أنرض قليل الحدوث يمكـن  داء خلايا النوسجات م
ً لكنه أكثر ميلا لإصابة الأطفال مع زيادة في ّ كلها،الأعمار

 أن يكــون إلـىيميــل ْإذ معـدل الحـدوث فــي الأعمـار الأصـغر 
 الأجهــزة، أو الأعــضاء المتعــدد الــشكل مــن الأعمــار هــذه فــي

 كثيـــر فـــي وتتـــشابه متنوعـــة الـــسريرية والموجـــودات الأعـــراض
 والخبيثـة، منها السليمة الأخرى الأمراض من العديد مع منها
ًاعتمـــادا أساســـيا  التـــشخيص يعتمـــد  الباثولوجيـــة الدراســـة علـــىً
 المختلفـة الـشعاعية الدراسـاتب ومقارنتها  بها،المشتبه للآفات

 الأســاس حجــر البــسيطة الــشعاعية الدراســة فيهــا تــشكل التــي
 نوٕا ،الإنـذار تحسين الكيمياوي للعلاج يمكن .التشخيص في

 أن يمكــــن التــــي الوفيــــات كــــذلك ،عاليــــة الــــنكس نــــسبة كانــــت
  .المعالجة أو المرض سياق في تحدث

 

 
 بعد C’  أشهر من المعالجة 3 بعد B قبل المعالجة ،A):1(الصورة

  العلاج أشهر من6

  

   العمود الفقريإصابة):2(الصورة
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