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Langerhans cell histiocytosis  (LCH) เปนดวาม
ผิด ปกติ เกี่ยว กับ proliferation ของ mononuclear
phagocyte  และ dendritic cell สาเหต ุเชือ่ วา เกดิ จาก

monoclonal  disorder1 ยงั ไม สามารถ พสิจูน ได แน ชดั วา
เปน malignant process พยาธ ิสภาพ พบ abnormal
Langerhans cells ที ่อวยัวะ ตางๆ ไดแก ปอด กระดกู
ผวิ หนงั ตอม น้าํ เหลอืง ไข กระดกู hypothalamic pitu-
itary  axis มาม และ ตับ pulmonary Langerhans
cells  histiocytosis หมายถึง การ พบ Langerhans
cells  ที ่ปอด แหง เดยีว หรอื พบ ที ่ปอด และ อวยัวะ อืน่ ๆ 2

รายงานผูปวย
Primary Pulmonary Histiocytosis  : A Case Report

อรุโณทัย   มี แกว กุญชร, สม ใจ   กาญจนา พงศ กุล,ระพล  พูลสวัสดิ์กิติ กุล* และ วัน ดี  นิงสานนท
หนวย โลหติ วทิยา กลุม งาน กมุาร เวช ศาสตร สถาบนั สขุภาพ เดก็ แหง ชาต ิมหา ราชนิ,ี* สถาบนั พยาธ ิวทิยา  กระทรวงสาธารณสขุ

บท คดั ยอ : รายงาน ผูปวย เดก็ หญงิ ไทย อายุ 4 เดอืน มา ดวย อาการ ไข ไอ ม ีเสมหะ เรือ้ รงั ตรวจ รางกาย พบ หาย ใจ เรว็ หอบ
การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ พบ CBC - Hb 10.3  g%, WBC 19,600/mm3, N 47  %, L 40 %, M 11 %, E 1 %,ATL
1 %,  Platelets 623,000/ mm3 ตรวจ หนาที ่ตบั พบ albumin 3.65 g/dL, globulin 2.38 g/dL, SGOT เพิม่ ขึน้ เลก็ นอย
ระดบั ไขมนั พบ ม ีระดบั ต่าํ กลาว คอื cholesterol 128 mg/dL, triglyceride 174 mg/dL,เอก็ซเรยคอมพวิเตอร พบ
superior  anterior mediastinal mass with multiple ring enhancement, severe atelectasis and consolidation
both  lungs with septal thickening, honeycombing and multiple air-spaces at right hemithorax สอง กลอง
ทาง เดนิ หาย ใจ และ ตรวจ สาร คดั หลัง่ จาก หลอด ลม ใหญ ไม พบ hemosiderin laden macrophage และ Pneumo-
cystis  carinii การ ตรวจ ชิน้ เนือ้ ของ ปอด,ธยัมสั และ mediastinal mass พบ diffusely infiltrate monotonous
cells โดย ม ีลกัษณะ abundant eosinophilic cytoplasm, large nuclei with coffee bean appearance. พบ few
eosinophils  infiltration. เมือ่ ตรวจ ยอม immunohistochemistry พบ tumor cells reactive for CD1a,S100 การ
วนิจิฉยั เขา ได กบั โรค Langerhans cell histiocytosis จงึ ให การ รกัษา โดย เคม ีบาํบดั ให vinblastne, prednisolone
และ etoposide เมือ่ เฝา ตดิ ตาม การ รกัษา พบ วา อาการ ไข ไอ ม ีเสมหะ เรือ้ รงั หาย ใจ เรว็ หอบ ดขีึน้ มาก สามารถ ออก จาก
หอ  ผูปวย วกิฤต และ เครือ่ง ชวย หาย ใจ ไดเอก็ซเรยคอมพวิเตอร พบ markedly decreased in size and number of
multiple lung cysts at both upper and lower lobes. ไม พบ mediastinal lymph nodes enlargement. ขณะ
นี้ อยู ใน ระหวาง การ รักษา ดวย เคมี บําบัด
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พยาธ ิสภาพ เกดิ จาก histiocytes, granulocytes และ
lymphocytes รวม ตวั กนั เปน granuloma ม ีการ แบง
ตัว ของ เซลล ตางๆ   เหลา นี้ อยาง มากมาย มี การ ทําลาย
อวัยวะ  ตางๆ  จน เกิด necrosis, xanthomatous
change  และ fibrosis เมือ่ พยาธ ิสภาพ เกดิ ที ่ปอด ทาํให
เกดิ pulmonary dysfunction ทาํให ผูปวย ม ีอาการ หาย
ใจ เรว็ หอบ เขยีว ไอเอก็ซเรยปอด พบ pneumothorax,
pleural  effusion, diffuse cystic changes, nodular
infiltration,  extensive fibrosis หรอื พบ ความ ผดิ ปกติ
คลาย กบั miliary tuberculosis ความ ผดิ ปกต ิอาจ พบ
ที่ ปอด แหง เดียว หรือ พบ ดัง รายงาน ผูปวย ราย นี้

รายงาน ผูปวย
ผูปวย เด็ก หญิง ไทย อายุ 4 เดือน มา ตรวจ รักษา ที่

สถาบัน สุขภาพ เด็ก แหง ชาติ มหา ราชินี ดวย อาการ ไอ มี
เสมหะ เปน ชดุ ๆ  ไข ต่าํ ๆ  ไม หอบ เหนือ่ย เปน มา 1 เดอืน
รบัประทาน ยา ลด ไข ยา ละลาย เสมหะ ยา ปฏชิวีนะ eryth-
romycin  อาการ ไม ดีขึ้น 2 สัปดาห กอน ตรวจ มี อาการ
หอบ เหนื่อย สําลัก นม บอย ขึ้น 2 วัน กอน มี อาการ ไอ มี
เสมหะ บอย ขึน้ หาย ใจ หอบ เหนือ่ย ถาย อจุจาระ เหลว ไม
ม ีมกู เลอืด 2-3 ครัง้ ปรมิาณ ครัง้ ละ ไม มาก ตรวจ รางกาย
พบ หาย ใจ หอบ ความ อิ่มตัว ของ ออกซิเจน ใน เลือด
รอยละ  79

ผูปวย เปน บตุร คน ที่ 2 คลอด ปกติ ประวตั ิอดตี เคย
ม ีปญหา เรือ่ง ตุม หนอง บรเิวณ ทาย ทอย ดาน ขวา เมือ่ อายุ
2 เดือน มี ไข ต่ํา ๆ  ตุม หนอง โต ขึ้น แลว แตก ออก เอง
รับประทาน ยา ลด ไข และ ทา ยา ฆา เชื้อ ที่ ไดรับ จาก คลินิก
แหง หนึ่ง อาการ ไม ดีขึ้น ผู ปกครอง จึง พา มา รักษา ที่
สถาบนั สขุภาพ เดก็ แหง ชาต ิมหา ราชนิี ศลัยแพทย วนิจิฉยั
วา เปนฝ รักษา โดย ทํา incision and drainage
รับประทาน ยา ปฏิชีวนะ dicloxacillin และ ยา ลด ไข
พารา เซ ตา มอล

ตรวจ รางกาย ที ่ผดิ ปกต ิพบ ตวั เลก็ หาย ใจ หอบ fluc-
tuated  mass เสน ผาน ศนูย กลาง 1.5 เซนตเิมตร ที ่ทาย

ทอย ดาน ขวา รอย แผล เกา ที ่ทาย ทอย ดาน ขวา และ นิว้ เทา
ซาย ที่ สอง ตับ โต 3 เซนติเมตร ต่ํา จาก ขอบ ชาย โครง ขวา

ได ทาํ การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ พบ CBC - H b
10.3  g%, WBG 19,600/mm3, N 47 %, L 40  %, M
11%,  E 1  %,ATL 1  %, Platelets 623,000/  mm3
ปสสาวะ ปกติ อุจจาระ ไม พบ สิ่ง ผิด ปกติ คา การ ทํางาน
ของ  ไต ปกติ ตรวจ หนาที ่ตบั พบ total protein 6.02 g/
dL,  albumin 3.65 g/dL, globulin 2.38 g/dL, total
bilirubin 0.36 mg/dL, direct bilirubin 0.13 mg/
dL, SGOT 63 U/L, SGPT 19 U/L, alkaline phos-
phatase  138 U/L cholesterol 128 mg/dL, triglycer-
ide  174 mg/dL, กรวดน้าํ จาก กระเพาะ อาหาร ไม พบ เชือ้
วัณ โรค, tuberculin test ให ผล เปน ลบ เอ็กซเรย
คอมพิวเตอร พบ superior anterior mediastinal
mass  with multiple ring enhancement, severe
atelectasis  and consolidation both lungs with
septal  thickening, honeycombing and multiple
air-spaces at right hemithorax  ( ดงั รปู ที่ 1), ตรวจ ไข
กระดกู ไม พบ สิง่ ผดิ ปกต,ิ สอง กลอง ทาง เดนิ หาย ใจ และ
ตรวจ สาร คัด หลั่ง จาก หลอด ลม ใหญ ไม พบ hemosid-
erin  laden macrophage และ Pneumocystis carinii
การ ตรวจ ชิ้น เนื้อ ของ ปอด,ธัยมัส และ mediastinal
mass  พบ diffusely infiltrate monotonous cells

รูป ที่ 1 High-resolution thoracic CT scan แสดง
honeycomb cysts
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โดย ม ีลกัษณะ abundant eosinophilic cytoplasm,
large  nuclei with coffee bean appearance. พบ
few  eosinophils infiltration. เมือ่ ตรวจ ยอม immu-
nohistochemistry  พบ tumor cells reactive for
CD1a,S100  ( ดัง รูป ที่ 2)

การ วนิจิฉยั เขา ได กบั โรค Langerhans cell histio-
cytosis  ให การ รักษา โดย เคมี บําบัด ให vinblastne,
prednisolone  และ etoposide

ผูปวย ตอบ สนอง ด ีตอ การ รกัษา อาการ ไอ ม ีเสมหะ เรือ้
รงั หาย ใจ เรว็ หอบ ดขีึน้ มาก สามารถ ออก จาก หอ ผูปวย
วิกฤต และ เครื่อง ชวย หาย ใจ ไดเอ็กซเรยคอมพิวเตอร
พบ markedly decreased in size and number of
multiple  lung cysts at both upper and lower lobes
ไม พบ mediastinal lymph nodes enlargement 
ขณะ นี้ อยู ใน ระหวาง การ รักษา ดวย เคมี บําบัด

วจิารณ
ผูปวย ทีม่า พบ แพทย ดวย เรือ่ง ไอ ม ีเสมหะ เรือ้ รงั ม ีไข

ต่าํ ๆ  นอก จาก จะ วนิจิฉยั แยก จาก วณั โรค ปอด อกัเสบ จาก
Pneumocystis carinii, pulmonary hemosiderosis
ควร นึก ถึง Langerhans cell histiocytosisดวย เนื่อง
จาก โรค ใน กลุม นี้ ผูปวย อาจ มี อาการ เพียง เล็ก นอย ไม
สบาย ตัว หงุดหงิด งาย แตเอ็กซเรยปอด พบ ความ ผิด
ปกต ิโดย บงัเอญิ3 LCH เปน โรค ที ่ยงั ไม ทราบ สาเหตุ การ

ตดิเชือ้ ไวรสั อาจ เปน สวน หนึง่ ที ่ทาํให เกดิ proliferation
ของ Langerhans cell4 ผู เชีย่วชาญ บาง ทาน เชือ่ วา LCH
เปน มะเร็ง ชนิด หนึ่ง ที่ อาการ ของ ผูปวย แต ละ คน มี ความ
แตก ตางกนั5 LCHที ่ม ีความ ผดิ ปกต ิที ่ปอด เพยีง แหง เดยีว
พบ ได นอย แพทย ผู เชี่ยวชาญ บาง ทาน เชื่อ วา pulmo-
nary  LCH มี ความ เกี่ยวของ กับ การ สูบ บุหรี่  6 หรือ การ
ไดรบั ควนั บหุรี่ จงึ พบ ผูใหญ ปวย เปน isolated pulmo-
nary  LCH มาก กวา เดก็ ผูปวย pulmonary LCH บาง
ราย อาจ มี Langerhans cell histiocytosisที ่เนือ้ เยือ่ หรอื
อวัยวะ อื่น แต ตรวจ ไม พบ ความ ผิด ปกติ6

ตัง้ แต ป  พ.ศ. 2508 ม ีรายงาน เดก็ อาย ุต่าํ กวา 12 ป ทัว่
โลก ปวย เปน LCH ของ ระบบ ทาง เดนิ หาย ใจ  9 ราย 7-15 
ผูปวย ราย นี ้อาย ุนอย ที ่สดุ เทา ที ่พบ มา

ผูปวย pulmonary LCH มกั แสดง อาการ ไม จาํเพาะ16

ไดแก ไอ เหนือ่ย หอบ อาจ ม ีอาการ อนั เนือ่ง จาก sponta-
neous  pneumothorax หรอื อาการ เรือ้ รงั ทาง ระบบ หาย
ใจ ไดแก ไอ เรื้อ รัง หาย ใจ ลําบาก17 อาจ พบ วา มี ไข
น้าํหนกั ลด เลีย้ง ไม โต ออน เพลยี เมือ่ ตรวจ ฟง ปอด มกั ไม
พบ ความ ผดิ ปกติ เมือ่ อาการ เปน มาก จงึ ฟง เสยีง ลม หาย
ใจ เขา ปอด ได เบา กวา ปกติ ระยะ เวลา หาย ใจ ออก อาจ ยาว
นาน กวา ปกติ

เอก็ซเรยปอด ใน ระยะ แรก มกั พบ ความ ผดิ ปกต ิแบบ
diffuse micronodular, reticular pattern เมือ่ เวลา ผาน
ไป เอ็กซเรยคอมพิวเตอร มัก พบ cyst จํานวน มาก ขึ้น
เรยีก วา “honeycomb lung” ซึง่ สามารถ พบ ความ ผดิ
ปกต ิเชน นี ้ใน congenital cystic adenomatoid mal-
formation,  pulmonary sequestration, lobar em-
physema  นอก เหนอื ไป จาก pulmonary LCH จงึ ตอง
พยายาม วนิจิฉยั แยก โรค ออก จาก กนั จาก การ ประชมุ ของ
คณะ แพทย Histiocyte society ได ให เกณฑ การ
วินิจฉัย LCH ( ดัง ตาราง ที่ 1)

การ ตรวจ เพิ่ม เติม ใน ผูปวย ราย นี้ เพื่อ ชวย ใน การ
วนิจิฉยั คอื การ ตรวจ immunohistochemical stud-
ies  จาก pulmonary biopsy พบ วา S-100 protein

รปู ที่ 2 แสดง tumor cells reactive for S100
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และ  CD1a antigen staining ให ผลบวก
การ รักษา ที่ จําเพาะ ของ โรค pulmonary LCH คือ

การ ให เคมี บําบัด การ รักษา ที่ มี ความ สําคัญ ไดแก การ
รกัษา ประคบัประคอง ตาม อาการ เมือ่ ม ีภาวะ ระบบ หาย ใจ
ลมเหลว การ เฝา ดแูล ระวงั รกัษา ภาวะ ตดิเชือ้ งด รบั วคัซนี
ใน ชวง ที่ ไดรับ เคมี บําบัด เปนตน ผูปวย ที่ มี การ ตอบ
สนอง ตอ เคมี บําบัด ดี ตั้งแต แรก เริ่ม มัก จะ มี ระยะ ปลอด
โรค นาน แต อยางไร ก ็ตาม กระบวน การ remodeling ของ
เนื้อ ปอด ที่ มี พยาธิ สภาพ ของ LCH มัก จบ ลง ดวย pul-
monary  fibrosis ซึง่ ม ีผล ตอ พยากรณ โรค ใน ระยะ ยาว19

สรุป
ได รายงาน ผูปวย เดก็ 1 ราย ทีม่า พบ แพทย ดวย ไอ มี

เสมหะ เรือ้ รงั รวม กบั หาย ใจ เรว็ หอบ การ ตรวจ เอก็ซเรย
คอมพวิเตอร พบ honeycombing and multiple air-
spaces  at right hemithorax ให การ วนิจิฉยั เปน pul-
monary  LCH จาก การ ตรวจ ชิ้น เนื้อ ปอด ผูปวย ราย นี้
ตอบ สนอง ดี ตอ การ รักษา ดวย เคมี บําบัด

อาการ ไอ ม ีเสมหะ เรือ้ รงั หาย ใจ เรว็ หอบ ดขีึน้ มาก
น้าํหนกั เพิม่ ขึน้ ม ีการ เฝา ตดิ ตาม อาการ เปน ระยะ ๆ   เพือ่
ให เคม ีบาํบดั และ เฝา ระวงั รกัษา ภาวะ แทรก ซอน ของ โรค
และ ผล ขาง เคยีง จาก การ รกัษา ไดแก febrile neutrope-
nia,  interstitial pulmonary disease, pulmonary
fibrosis  ตอไป

กิตติกรรม ประกาศ
ผู นิพนธ ขอ ขอบ พระ คุณ คณาจารย กลุม งาน รังสี

วิทยา  ที่ กรุณา ชวย อานฟลมของ ผูปวย ทั้ง หมด นพ.
วเิชาว กอจรญัจติต กลุม งาน ศลัยกรรม นพ. ประ วทิย
เจตน ชัย  นพ. เฉลิม ไทย เอก ศิลป หนวย ระบบ ทาง เดิน
หาย ใจ แพทย ผูชวย อาจารย และ แพทย ประจาํ บาน กมุาร
เวช ศาสตร ของ สถาบนั สขุภาพ เดก็ แหง ชาต ิมหา ราชนิ ีที ่ชวย
ดแูล ผูปวย ราย นี้

1.  Presumptive diagnosis: light morphologic characteristics
2.  Designated diagnosis

a.  Light morphologic features plus
b.  Two or more supplemental positive stains for

(1)  Adenosine triphosphatase
(2) S 100 protein
(3) α -D-Mannosidase
(4) Peanut lectin

3.  Definitive diagnosis
a. Light morphologic characteristics plus
b.  Birbeck granules in the lesional cell with electron microscopy and/or
c.  Staining positive for CD1a antigen (T6) on the lesional cell

ตาราง ที่ 1 Histologic, Histochemical, and Electron Microscopic Diagnosis of Langerhans Cell Histiocy-
tosis1,18
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Abstract : A 4-month-old girl had had fever, chronic productive cough for 1 month.   On physical exami-
nation  she was tachypnea and dyspnea.  The complete blood count was H b 10.3  g%, WBC 19,600/mm3,
N 47  %, L 40 %, M 11  %, E 1 %,ATL 1 %, Platelets 623,000/ mm3.   Liver function test revealed albumin 3.65
g/dL,  globulin 2.38 g/dL with mild elevated serum glutamic oxaloacetic transaminase. Cholesterol was
128  mg/dL and triglyceride 174 mg/dL.   High-resolution thoracic CT showed superior anterior medi-
astinal  mass with multiple ring enhancement, severe atelectasis and consolidation both lungs with
septal  thickening, honeycombing and multiple air-spaces at right hemithorax.  No evidence of hemo-
siderin  laden macrophage and Pneumocystis carinii from tracheobroncheal secretion.  Pulmonary bi-
opsy  showed  diffusely infiltrate monotonous cells, having large nuclei with coffee bean appearance,
abundant   eosinophilic cytoplasm.   There are mixed  few eosinophils infiltration.   The immunohis-
tochemical  studies showed tumor cells reactive for CD1a and S100, hence pulmonary Langerhans cell
histiocytosis  was diagnosed.  Treatment was started with vinblastne, prednisolone and etoposide.
Chronic  cough, fever, tachypnea and dyspnea have been improved thereafter.   Follow-up CT showed
markedly  decreased in size and number of multiple lung cysts at both upper and lower lobes.
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