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  موردنگاري
  

             ينوزال با لنفادنوپاتي ماسيو سوسيتوزيهيستگزارش يك مورد 
  ) دورفمن-بيماري روزائي(

    

  5آرمين عطاران زاده، 4 نصرت قائمي،3 زهرا بديعي،2مهران هيرادفر ،1ننا زابلي نژاد*
  

  زيدنت پاتولوژي ر5استاديار اطفال،  3،4استاديار جراحي اطفال، 2، استاديار پاتولوژي1
  25/2/85 : تاريخ پذيرش- 25/10/84: تاريخ دريافت

  
  

  
  خلاصه

 كه به طور معمول با ، يك بيماري نادر خوش خيم هيستيوسيتي با علت ناشناخته بوده،) دورفمن-بيماري روزائي(هيستيوسيتوزسينوزال با لنفادنوپاتي ماسيو 
  . توام است،ي معمولا سير باليني طولاني داشته و با دوره هاي متناوب از تشديد و فروكش علائمبيمار. بزرگي غدد لنفاوي سطحي و عمقي همراه است
كم خوني  با لنفادنوپاتي حجيم ناحيه اينگوينال راست، لنفادنوپاتي گردني، تب گاهگاهي و ، ساله5 دورفمن در پسر -در اين مقاله يك مورد از بيماري روزائي

 . مورد بحث قرار گرفت،هاي باليني، ويژگي هاي هيستوپاتولوژيك و درمان آنو نشانه است گزارش گرديده 

   هيستيوسيتوزسينوزال، بيماري روزائي، دورفمن، لنفادنوپاتي:كلمات كليدي
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  مقدمه
 هيستيوسيتوزسينوزاليا  RDD1 دورفمن -بيماري روزائي
وپروليفراتيو ييك بيماري هيست، SHML2 با لنفادنوپاتي ماسيو

 شناخته 1969خوش خيم و نادر است كه نخستين بار در سال 
لنفادنوپاتي در اين بيماري ناشي از اتساع و ارتشاح . )1 (شد

وسيت هايي بزرگ با ييستسينوسهاي لنفاوي توسط ه
در كودكان و بالغين عمدتا اين اختلال . توز فعال استيفاگوس

 جوان و به طور شايع در نژاد سياه و جنس مذكر ديده مي شود
 با توجه ،SHMLيك مورد گزارش با هدف ين مقاله  ا.)2(

دود از اين بيماري در كشور ما و لزوم عبه گزارشات م
وسيتي يز ساير ضايعات هيستتشخيص صحيح و افتراق آن ا

  .گرديده استارائه 
  

  معرفي بيمار
 ساله با شكايت وجود توده بدون درد ناحيه 5بيمار پسر 

 به كلينيك در مدت سه هفته،نال راست و رشد سريع ياينگو
  .دش ارجاع ،جراحي اطفال بيمارستان كودكان دكتر شيخ

 ،يسابقه تورم دو طرفه غدد لنفاوي گردن از سن دو سالگ
برطرف مي شده همراه با تب خفيف  كه به طور خودبخود

با قوام در معاينه توده هاي حجيم و به هم چسبيده . گرديدذكر 
 همراه با آدنوپاتي دوطرفه ،لاستيكي در ناحيه اينگوينال راست

  .)1شكل ( وجود داشت ،گردني
  

  
  
  
  
  
  
  

 ساله مبتلا به 5لنفادنوپاتي سرويكال در كودك  – 1شكل 
   دروفمن-ماري روزائيبي

                                                 
1  Rosai-Dorfman Disease 
2 Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy 

  
و با  توده هيپواكتنال راسيدر سونوگرافي ناحيه اينگو

كيستيك مشاهده تغيير  مشخص و نواحي از نكروز يا حدود
شكل (  شد كه احتمال لنفادنوپاتي با ايجاد آبسه را مطرح نمود

2( .  
  
  
  
  
  
  
  

  
توده هيپواكو با : سونوگرافي ناحيه اينگوينال راست -2شكل 

   نواحي از نكروز يا تغيير كيستيكص وحدود مشخ
  

  :يافته هاي آزمايشگاهي غير طبيعي شامل
    وگلوبين، هم3mm106×73/4 شمارش گلبول قرمز

gr/dl 7/10،fl  9/76= MCV ، pg5/24=MCH ، 
g/dl8/31 =MCHC و سديمان mm/h64الكتروفورز.  بود 

 در حد T4/T8ت نسبز و فورنوالكتروو ايم،پروتئين هاي سرم
موز، سلاپوسبررسي هاي سرولوژيك جهت توك.  بودطبيعي
      حذف  . منفي گزارش گرديدHIVنيز  و كلئوزمونونو

ي ولنفا گانگليون 5 كه شامل تتوده هاي اينگوينال راس
 با سطح برش كرمي cm2×4 بزرگترين به اقطار  به همچسبيده

در بررسي ريزبيني از بين  .رنگ و يكنواخت بود انجام شد
 ثانوي به اتساع  لنفاويي طرح طبيعي گانگليونهاينسبن رفت
شكل  ( مشهود بودزايگر و مراكز اهولكياسمان فولفينوسها و اس
3(.  
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سينوسهاي متسع و پر :  بيوپسي گانگليون لنفاوي -3شكل 

 (H&E×40)شده با هيستيوسيت هاي بزرگ 

  
رشت ها با هسته هاي د وسيتيوزال هيستن تجمع اينتراسي

سم نسبتا لارتا چند هسته اي و سيتوپدر، ناوله و نوكلئولدكوزي
 داراي ،انتوميزيل برخي با نماي گفسيدوافراوان روشن تا 

وسيت و به نففعاليت فاگوستيك همراه با وجود سلولهاي ل
هاي ليت و گلبول قرمزدر واكوئموسميزان كمتر پلاس

  . )4شكل  (ك آنها مشاهده شدمسيتوپلاسي
  
  
  
  
  
  
  
  

  
 هيستيوسيت هاي فاگوسيتيك بزرگ با سيتوپلاسم -4شكل 

فراوان و هسته هاي وزيكولر محتوي تعداد فراوان لنفوسيت 
(H&E×400)  

 با يتوسييتسدر بررسي ايمنوهيستوشيمي، سلول هاي هي
  .)5شكل  ( واكنش مثبت نشان دادندS-100ماركر 

  

 را محقق SHML ،مجموع يافته هاي فوق تشخيص
 درمان خاصي انجام راماين اساس در مورد بي بر .ساخت

نشد و در حال حاضر پس از گذشت دو سال از تشخيص 
فوق حال عمومي بيمار خوب و شواهدي به نفع تشديد 

  . علائم باليني و يا عود وجود ندارد
  
  

  
  
  
  
  
  
  

واكنش ايمونوهيستوشيمي مثبت سلول هاي   -5شكل 
 S-100 (S-100×100) هيستيوسيت با پروتئين

  
  بحث

SHMLوپاتي خوش خيم با علت نامشخص  يك لنفادن
مطالعات مولكولي با استفاده از نواحي پلي مورفيك . است

لوكوس رسپتورآندروژن انساني ماهيت پلي كلونال آن را نشان 
هيپوتزهاي اتيولوژيك مطرح شده شامل اختلالات . داده است

س، ايمني و نيز عوامل عفوني نظير ويروسهاي گروه هرپ
 خاصي م ميكروارگانيزچه تاكنون  گراست،بروسلا و كلبسيلا 

اخيرا احتمال وجود همراهي بين  . نشده استاز ضايعه جدا
SHML و سندرم لنفوپروليفراتيو اتوايميون ALPS3  با توجه

 در غدد SHMLبه وجود نماي هيستوپاتولوژيك مشابه 
ست لنفاوي گروهي از مبتلايان به سندرم اخير ذكر شده ا

 سال 74تا ) حتي مادرزادي(سن بيماران از نوزادي  ).3،4(
  ديده مي شود عمرمتغير بوده و به طور شايع در دهه اول و دوم

اما   شايعترين محل ابتلا بودهگردنغدد لنفاوي  .)2، 3(
 نظير زيربغل، كشاله ران، ساير زنجيره هاي لنفاويدرگيري 

                                                 
3  Autoimmune Lymphoproliferative Syndrome 
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 يز مشاهده مي شودن ناف ريه، مدياستن و حتي رتروپريتوان
 كم خونيب، لكوسيتوز، تيافته هاي شايع همراه شامل . )6(

مي پلي كلونال و افزايش نيروم، هيپرگاماگلوبولكومنور
  .)2 (سديمان است

خارج غدد لنفاوي  بيماران شواهدي از درگيري 3/1در 
شكي، اوربيت، دستگاه تنفسي فوقاني، پلور، امانند چشم، غدد 

، پوست، تيروئيد، )14 (، استخوان)13، 12 ( گوارشدستگاه
 در مواردي .)3 – 17 (يده مي شودد سيستم اعصاب مركزي

  خارج غدد لنفاوي تظاهر مي نمايدء ابتلا منحصرا بابيماري
بيمار از مجموع   56، در يك بررسي كلينيكي وسيع .)18(

 شواهد باليني از بيماري اتوايميون ،SHMLمبتلا به بيمار  423
طور ه ب(ن دادند كه اتوآنتي بادي هاي هماتولوژيك را نشا

    و بيماري مفاصل) معمول عليه آنتي ژن هاي گلبول قرمز
پيشنهاد شده كه  .)4 (شايع ترين موارد را شامل مي شدند

 از ماكروفاژهاي فعال تحريك SHMLهيستيوسيت ها در 
 مشتق مي شوند ، محرك كلني ماكروفاژعاملشده توسط 
. مي يابد  افزايش4 نيز توسط اينترلوكين عاملين كه توليد ا

 هاي پاسخ و كاهش T4/T8تغيير در نسبت در اين بيماران 
  .)3،2 (است مشاهده  نيز قابل هايتوژنيك لنفوسيتم

 در بيماري با سابقه لوپوس SHMLموردي از وقوع 
  ).19( گزارش گرديده است  نيزاريتماتوسيستميك

 هيافته هاي ريزبيني بودعمدتا بر اساس  SHMLتشخيص 
 با  گانگليون لنفاويمتسعهاي سوينو شامل پر شدن س

 هسته هاي سيتوپلاسم روشن و ايوسيت هاي درشت داريهيست
توز يلنفوفاگوس.  مشخص است،گرد وزيكولر با نوكلئول

، پلاسموسيت ها  در مواردي وهمشاهده شد) امپريوپولزيس(
ست توسط  اكن يا گلبولهاي قرمز نيز ممنوتروفيل ها

وسيت ها قويا جهت تيهيس. اگوسيت شوندفوسيت ها يهيست
ابتلاء در  ).3 ( واكنش مثبت نشان مي دهندS-100ماركر 

 ارتشاح سلولي مشخص ديده مي شود اما خارج غدد لنفاوي
  .)2 (استمشاهده قابل ر تگوسيتوز سلولي كماف

 تشخيص ضروري جهت ،لنفوفاگوسيتوز وجوداگر چه 
كيني نيز ج نظير لنفوم غيرهوت اما اين يافته در ساير حالا؛است

 تشخيص افتراقيموارد مهمترين  .)20 (ديده مي شود
SHMLبدخيم، زتووسييهيست ،وزالنسيسيتوزويهيست:  شامل 

 سنرهاگوسيتوز سلول هاي لاني هيست،ضايعات گرانولوماتوز
علاوه بر اين وقوع توام  .)3 (كيني استجهولنفوم و 

SHML  شر نيز گزارش گرديده منتبا لنفوم غيرهوجكيني
   .)21(است 

در . مي باشد ،خود محدودبا سير  خوش خيم  غالبابيماري
صورت وجود فشار بر ارگانهاي حياتي و يا جايگزيني هاي 

حذف توده  ،علائم بالينيخارج غدد لنفاوي با بروز 
كار ه  بساير روش هاي درماني. انديكاسيون خواهد داشت

ر كم بر سير ياثت نظير راديوتراپي يا شيمي درماني با ه شدهبرد
از سوي ديگر مصرف استروئيدها در . ده استهمراه بوبيماري 

.  استواقع گرديدهرفع تب و كاهش اندازه غدد لنفاوي موثر 
تاثير مصرف اينترفرون با دوز بالا و طولاني مدت تنها در يك 

. )22 (تر خواهد داشتده كه نياز به بررسي بيششمورد گزارش 
 سال نشان داده اند و 5 شواهدي از بيماري را براي ، بيماران3/1

خصوص در بيماراني با نقص ايمني سير كشنده ه  باردوم% 7در 
   .)2 (ديده شده است

 را بايد به عنوان يكي از موارد SHMLدر مجموع 
تشخيص افتراقي لنفادنوپاتي به ويژه در گروه سني كودكان مد 

بيوپسي از گانگليون لنفاوي با توجه به نماي . ر قرار دادنظ
       ريزبيني اختصاصي اين بيماري و به منظور رد نمودن

  . توصيه مي شود،عفونيبيماري هاي نئوپلازيك و 
 در ALPS توصيه مي گردد كه تشخيص ،علاوه بر اين
خصوصا در مواردي كه اختلالات ، SHMLبيماران مبتلا به 

  ).4 (گيرد مد نظر قرار ؛دن را نشان مي دهاتوايميون
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