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Áéê. ÉóìáÞëïõ-ÐáñÜóç

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÙÓ

Ðñüêåéôáé ãéá ãõíáßêá 63 åôþí, ðïõ ðñï-
óÞëèå ìå óçìáíôéêÞ áðþëåéá âÜñïõò êáé åìÝ-
ôïõò. Ç áîïíéêÞ ôïìïãñáößá Ýäåéîå äéïãêùìÝ-
íïõò ïðéóèïðåñéôïíáúêïýò ëåìöáäÝíåò, åëáöñÜ
óðëçíïìåãáëßá êáé åëáöñÜ äéüãêùóç ôçò áãêé-
óôñïåéäïýò áðïöýóåùò ôïõ ðáãêñÝáôïò. Åã-
÷åéñçôéêÜ, äéáðéóôþèçêå óêëçñÞ óýóôáóç ôïõ
ðáãêñÝáôïò êáé äéÜôáóç ôïõ ÷ïëçäü÷ïõ ðü-
ñïõ êáé ç ðåñßðôùóç áíôéìåôùðßóôçêå ùò êáñ-
êßíùìá ìå ïëéêÞ ðáãêñåáôåêôïìÞ êáôÜ Whip-
ple. ÊáôÜ ôç ìáêñïóêïðéêÞ åîÝôáóç ðáñáôç-
ñÞèçêå áõîçìÝíç óýóôáóç ìå ìéêñïïæþäç äéá-
ìüñöùóç ôïõ ðáãêñÝáôïò, åíþ óôçí ïõñÜ áíåõ-
ñÝèçêå ðåñßãñáðôç åðåîåñãáóßá, äéáì. 1,8 åê.

Ç ìéêñïóêïðéêÞ åîÝôáóç Ýäåéîå, üôé ç ðå-
ñßãñáðôç åðåîåñãáóßá ôïõ ðáãêñÝáôïò Þôáí
íçóéäßùìá ìå ÷áñáêôçñéóôéêÞ ôáéíéïåéäÞ-äá-
íôåëùôÞ äéÜôáîç ôùí êõôôáñéêþí ôïõ óôïé÷åßùí
êáé Ýíôïíç óêëÞñõíóç ìå åíáðïèÝóåéò áëÜôùí
áóâåóôßïõ (Åéê. 1), êáôÜ ôçí áíïóïßóôï÷çìéêÞ
äå åîÝôáóç èåôéêü óå ãëõêáãüíç. Óôç ëïéðÞ
Ýêôáóç ôï ðáãêñåáôéêü ðáñÝã÷õìá åìöÜíéæå
äéÜ÷õôá áíÜðôõîç åðåîåñãáóßáò, êáôÜ ôüðïõò
êõôôáñïâñéèïýò, óõ÷íüôåñá üìùò éíïðëáóôéêÞò
áðü ìÝóïõ ìåãÝèïõò éóôéïêõôôáñéêÜ óôïé÷åßá,
ìå ðõñÞíåò ëïâùôïýò Þ ìå áêáíüíéóôï ðåñß-
ãñáììá, ëåðôÜ ðõñÞíéá êáé óõ÷íÜ äéáêñéíü-
ìåíç åðéìÞêç áõëÜêùóç (Groove). Ìåôáîý
áõôþí äéáêñßíïíôáí ìéêñüò áñéèìüò ðïëõðõ-
ñÞíùí ãéãáíôïêõôôÜñùí, ìå áíÜëïãïõò ðõñÞ-

íåò, áñêåôÜ ëåìöïêýôôáñá êáé çùóéíüöéëá
ðïëõìïñöïðýñçíá êáèþò êáé ìéêñÝò åóôßåò
íåêñþóåùò. Ç åîùêñéíÞò ìïßñá ôïõ ðáãêñÝá-
ôïò öáßíïíôáí íá õðïêáèßóôáôáé ìÝ÷ñé êáé
ðëÞñïõò áôñïößáò åóôéáêÜ, åíþ ôá íçóßäéá
äéáôçñïýíôáí áñêåôÜ êáëÜ (Åéê. 2, 3).

Ïé ìïñöïëïãéêïß ÷áñáêôÞñåò ôçò åðåîåñ-
ãáóßáò, êáé åéäéêüôåñá ôùí éóôéïêõôôáñéêþí
óôïé÷åßùí, Þóáí åíäåéêôéêïß éóôéïêõôôáñþóåùò
Langerhan's êáé áõôü åðéâåâáéþèçêå áðü ôá
áíïóïúóôï÷çìéêÜ åõñÞìáôá. Áíáëõôéêüôåñá, ôá
éóôéïêýôôáñá Langerhan's Þóáí èåôéêÜ óôïõò
äåßêôåò S100, Vimentin êáé HLA-DR, áñíçôé-
êÜ óôï LCA, ôç ëõóïæýìç, ôï CD15 êáé BERH2,
(Kß-1), êáé áóèåíþò èåôéêÜ óôïõò éóôéïêõôôá-
ñéêïýò äåßêôåò ÊÑ-1 êáé PGM-1 (CD68) êáé
åìöÜíéæáí ó÷åéôêÜ ÷áìçëü äåßêôç êõôôáñéêïý

Åéêüíá 1: Íçóéäßùìá êáé ðáñÜëëçëç äéáôáñá÷Þ
ôçò áñ÷éôåêôïíéêÞò ôïõ ðáãêñÝáôïò áðü áíÜðôõîç
êõôôáñïâñéèïýò Þ éíïðëáóôéêÞò åðåîåñãáóßáò.Ðáèïëïãïáíáôïìéêü ÅñãáóôÞñéï Ã.Ð.Í. Íßêáéáò ÐåéñáéÜ.
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ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ç ðåñßðôùóÞ ìáò èåùñÞèçêå ùò óõóôçìá-
ôéêÞ éóôéïêõôôÜñùóç ×, ðïõ ðáñïõóßáæå üìùò,
ðëçí ôçò óõíÞèïõò äåñìáôéêÞò åíôïðßóåùò, ôçí
óðÜíéá áíáöåñüìåíç åíôüðéóç óôï èõñåïåéäÞ
áäÝíá1-3 êáé ôçí åîáéñåôéêÜ óðÜíéá óôï ðÜ-
ãêñåáò. Ç óõììåôï÷Þ ôïõ ôåëåõôáßïõ óôç íüóï
Ý÷åé ðåñéãñáöåß óå 4 ìüíïí ðåñéðôþóåéò, ìå
óõóôçìáôéêÞ ðÜíôïôå íüóï êáé êáêÞ åîÝëéîç4,5,
üðùò êáé ç äéêÞ ìáò ðåñßðôùóç ðïõ êáôÝëçîå
ôçí 3ç ìåôåã÷åéñçôéêÞ çìÝñá. Áîßæåé íá óç-
ìåéùèåß üôé ç óõììåôï÷Þ ôïõ ÃÅÓ óôç íüóï
èåùñåßôáé áðü ôéò ëéãüôåñï óõ÷íÝò (1%), ðéèá-
íüí üìùò åßíáé ðïëý ìåãáëýôåñç, äéüôé ðñï-
óâÜëëåôáé êõñßùò ï õðïâëåííïãüíéïò ÷éôþíáò
ìå áðïôÝëåóìá áñíçôéêÞ åíäïóêïðéêÞ âéïøßá
êáé ðÜíôùò ìðïñåß íá åñìçíåýóåé ìç åéäéêÜ
óõìðôþìáôá áðü ôï ÃÅÓ êáèþò êáé áíåîÞãçôç
áíáéìßá êáé êá÷åîßá.

Óôá ðëáßóéá áõôÞò èåùñçôéêÜ äåí áðïêëåßå-
ôáé êáé ç óõììåôï÷Þ ôïõ ðáãêñÝáôïò, ç ïðïßá
ðÜíôùò óå ðñïóåêôéêÞ áíáæÞôçóç óå õëéêü 12
íåêñïôïìþí äåí åðéâåâáéþèçêå5. ÅíäéáöÝñïõ-
óá åðßóçò Þôáí ç Ýíôïíç ßíùóç óôçí ðåñßðôù-
óÞ ìáò, ç ïðïßá óõ÷íÜ åðéóêßáæå ôç öýóç ôçò
åðåîåñãáóßáò êáé ïäçãïýóå óå áôñïößá ôïõ
ïñãÜíïõ. Ôï öáéíüìåíï áõôü ó÷ïëéÜæåôáé åðß-
óçò âéâëéïãñáöéêÜ4, áðïäßäåôáé óå åêêñéíüìå-
íåò êõôïêßíåò êáé ìðïñåß íá ïäçãÞóåé óå ëåé-
ôïõñãéêÞ áíåðÜñêåéá ôùí ðñïóâåâëçìÝíùí
ïñãÜíùí, ôáõôü÷ñïíá üìùò êáé óå óðïñáäéêÞ
õðïóôñïöÞ ôùí áëëïéþóåùí. ÅîÜëëïõ, ç ðåñß-
ðôùóÞ ìáò ðáñïõóéÜæåé ôçí éäéáéôåñüôçôá ôïõ
óõíäõáóìïý ìå íçóéäßùìá (ãëõêáãüíùìá) ðïõ
äåí Ý÷åé ðåñéãñáöåß âéâëéïãñáöéêÜ ìÝ÷ñé óÞ-
ìåñá êáé ðïõ ðñïöáíþò áðïôåëåß ôõ÷áßï ãå-
ãïíüò.

Ç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç ôçò íüóïõ ðåñéëáì-
âÜíåé Üëëåò éóôéïêõôôáñéêÝò åðåîåñãáóßáò (êá-
êïÞèç éóôéïêõôôÜñùóç, í. Rosai-Dorfman, íåï-
ðëÜóìáôá áðü äåíäñéôéêÜ éóôéïêýôôáñá, áéìï-
öáãïêõôôáñéêü óýíäñïìï) êáèþò êáé öëåãìï-
íþäç, êïêêéùìáôþäç íïóÞìáôá. ÁõôÞ âáóßæå-
ôáé óôá éäéáßôåñá ìïñöïëïãéêÜ ãíùñßóìáôá ôùí
éóôéïêõôôÜñùí Langerhan's, óôá áíïóïúóôï÷ç-
ìéêÜ ôïõò ÷áñáêôçñéóôéêÜ (S100+, CD1+)8 êáé
óôçí áíåýñåóç çëåêôñïìéêñïóêïðéêÜ ôùí êïê-
êßùí Birbenck, ðïõ áðïôåëïýí êáé áðïêëåéóôé-
êü ãíþñéóìÜ ôïõò.

Ç íüóïò Ý÷åé Üãíùóôç áéôéïëïãßá êáé ðá-
èïãÝíåéá êáé åìöáíßæåôáé ùò ãíùóôüí ìå ôç
ìïñöÞ ðïéêßëùí êëéíéêþí óõíäñüìùí6, üðùò
ôïõ çùóéíïößëïõ êïêêéþìáôïò (ìïíïïóôéêïý,

Åéêüíá 2. ÊõôôáñéêÞ äéÞèçóç áðü éóôéïêõôôáñéêÜ
óôïé÷åßá, ìåôáîý ôùí ïðïßùí êáé ðïëõðýñçíåò ìïñ-
öÝò, ëåìöïêýôôáñá êáé çùóéíüöéëá ìå óõíïäü ßíù-
óç. Óå áêñáßá èÝóç êáëÜ äéáôçñïýìåíï íçóßäéï
ðáãêñÝáôïò.

Åéêüíá 2. ×áñáêôçñéóôéêÞ ìïñöïëïãßá éóôéïêõôôÜ-
ñùí Langerhan's ìå ëïâþäåéò Þ åíôåôìçìÝíïõò
ðõñÞíåò, êáôÜ ôüðïõò ìå äéáêñéíüìåíç áõëÜêùóç.

ðïëëáðëáóéáóìïý (PCNA). Áîéïóçìåßùôï Þôáí
üôé ï óðëÞíáò êáé ïé åðé÷þñéïé ëåìöáäÝíåò
äåí åìöÜíéæáí óõììåôï÷Þ óôç íüóï, áëëÜ êáé
ôï ôïß÷ùìá ôïõ ëåðôïý åíôÝñïõ Þôáí åðßóçò
åëåýèåñï.

ÊáôÜ ôçí áíáæÞôçóç óõìðëçñùìáôéêþí êëé-
íéêþí ðëçñïöïñéþí, ìáò Ýãéíå ãíùóôü, üôé ç
áóèåíÞò åß÷å ðñéí áðü Ýíá ðåñßðïõ ÷ñüíï
÷åéñïõñãçèåß óôï Íïóïêïìåßï ìáò ëüãù èõ-
ñåïåéäßôéäáò. Åß÷å ôüôå äéáãíùóèåß éóôïëïãéêÜ
éóôéïêõôôÜñùóç × óôï èõñåïåéäÞ áäÝíá êáé
óôïí ðëçñÝóôåñï Ýëåã÷ï äéáðéóôùèåß óõììå-
ôï÷Þ ìüíïí ôïõ äÝñìáôïò.
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ðïëõïóôéêïý, óðÜíéá åîùïóôéêïý), ôçò í. Hand-
Schuller-Christian êáé ôçò í. Letterer Siwe.
ÅðåéäÞ åßíáé ðëÝïí áðïäåêôü üôé áðïôåëåß åðå-
îåñãáóßá áðü áíþìáëá õðåñðëáóóüìåíá éóôéï-
êýôôáñá Langerhan's, óÞìåñá ðñïôéìÜôáé áíôß
ôçò ðáëáéüôåñçò ïíïìáóßáò éóôéïêõôôÜñùóç ×,
ç ïíïìáóßá éóôéïêõôôÜñùóç Langerhan's7.

Ç âéïëïãéêÞ óõìðåñéöïñÜ ôçò íüóïõ ó÷å-
ôßæåôáé ðåñéóóüôåñï ìå êëéíéêÝò ðáñáìÝôñïõò
êáé êõñßùò óôçí ðáñïõóßá óõóôçìáôéêÞò ðñï-
óâïëÞò êáé äç æùôéêþí ïñãÜíùí, êáé ü÷é ôüóï
ìå ìïñöïëïãéêÝò ðáñáìÝôñïõò (êõôôáñéêÞ óýí-
èåóç, áôõðßá)9. ¼ìùò, Ý÷ïõí ðåñéãñáöåß ðñü-
óöáôá êáé ëßãåò ðåñéðôþóåéò ìå Üôõðç éóôïëï-

ãéêÞ åéêüíá êáé êáêÞ âéïëïãéêÞ óõìðåñéöïñÜ,
ðïõ èåùñÞèçêáí ùò êáêïÞèçò ìïñöÞ ôçò íü-
óïõ10. Ç ãíÞóéá íåïðëáóìáôéêÞ öýóç åîÜëëïõ
ôçò åðåîåñãáóßáò áìöéóâçôÞèçêå êáé ëüãù ôïõ
óõíäõáóìïý ôçò ìå ëåìöþìáôá11, êõñßùò Hodg-
kin, ðïõ èåùñÞèçêå ùò Ýíäåéîç äéáôáñáãìÝ-
íçò áíïóßáò. ¼ìùò ôá ðåñéóóüôåñá åõñÞìáôá
óõãêëßíïõí õðÝñ ôçò íåïðëáóìáôéêÞò öýóåùò
ôçò éóôéïêõôôáñþóåùò Langerhan's êáé êáô'
åîï÷Þí ï áðïêëßíùí ôùí öõóéïëïãéêþí éóôéï-
êõôôÜñùí Langerhan's áíïóïöáéíüôõðïò êáé ï
áõîçìÝíïò äåßêôçò êõôôáñéêïý ðïëëáðëáóéá-
óìïý8 êáé áõôÞ ìðïñåß íá èåùñçèåß ùò ïñéá-
êÞò êáêïÞèåéáò äåíäñéôéêü íåüðëáóìá12.

SUMMARY
Co-existence of islet cell tumor and Langerhans cell Histiocytosis in a

sixty three years old patient. Case report.
Parasi-Ismailou C.
Pathology Department Gen. Hospital Nikea, Piraeus.
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