
  
 

 

  
 اكتسابي و گزارش فاگوسيتيكهموفوهيستيوسيتوز نلبيماري 

 يك مورد
  اراك دانشگاه علوم پزشكيگروه كودكان  استاديارفوق تخصص خون و انكولوژي كودكان،  ؛ مژگان هاشميهدكتر 
   دانشگاه علوم پزشكي اراك،پزشك عمومي ؛ امير سبحاني عراقيدكتر 

   خلاصه
اگوسيتيك يك بيماري نادر و بالقوه كشنده است كه ناشي از فوهيستيوسيتوز هموفنل :هدف

طور شايع در دوران كودكي ديده باشد و به  ولي با فعاليت بيش از حد ميطبيعيهاي  هيستيوسيت
 و راش از تظاهرات بزرگي غدد لنفاويسيتوپني، در اغلب موارد تب، هپاتواسپلنومگالي، پان. شود مي

اگر چه علايم درگيري سيستم . بيماران وجود دارد% 65ي پوستي در درگير. اولية بيماري هستند
عصبي مركزي ممكن است در مراحل اوليه بيماري ظاهر شود ولي عمدتاً در مرحلة انتهايي بيماري 

هاي فعال است  مشخصة پاتولوژي اين بيماري تكثير و تهاجم ماكروفاژها و هيستوسيت .دهند رخ مي
 و منجر به ايجاد از بين بردهرا ) هاي سفيد و پلاكت هاي قرمز، گلبول گلبول(كه سلولهاي ديگر 

  .شوند علائم باليني مي
در . اي است كه با ديستانسيون شكم به بيمارستان مراجعه كرد  ساله4بيمار دختر  :معرفي بيمار

ات اوليه، در آزمايش. يافت شد هپاتواسپلنومگالي بود وليعلائم حياتي طبيعي  معاينه فيزيكي بيمار،
هاي عملكرد كبد و كليه طبيعي سيتوپني و سرعت رسوب اريتروسيت بالا گزارش شد ولي تستپان

در . همگي منفي بودند) A ،B ،C(هاي انجام شده از نظر هپاتيت ويروسي نتايج تست. بودند
تخوان، بررسي آسپيراسيون مغز اس. سونوگرافي شكم، هپاتواسپلنومگالي بدون وجود آسيت تاييد شد

هاي هاي متناوب شد ولي كشت ماه، بيمار دچار تب2بعد از . تغيير ديس اريتروپويتيك را نشان داد
بيمار . در بيوپسي كبد تابلويي شبيه هپاتيت مزمن مداوم وجود داشت .خون بيمار منفي بودند

 هايي از كبد،نهدر طي لاپاراتومي، نمو.  بيوپسي مغز استخوان و لاپاراتومي تجسسي گرديدايكانديد
 شواهدي از هموفاگوسيتوزدر مشاهدهدنبال هب. پانكراس و غدد لنفاوي شكم بيمار گرفته شد طحال،
فوهيستيوسيتوز نغدد لنفاوي و انجام آزمايشات تكميلي تشخيص ل مغز استخوان، هاي طحال،نمونه

   .هموفاگوسيتيك براي بيمار مسجل شد

، سيتوپنيهموفاگوسيتيك، هپاتواسپلنومگالي، پان فوهيستيوسيتوزنل : كليديواژه هاي
، راش جلديلنفادنوپاتي

  مقدمه
هيـستيوسيتوز هموفاگوسـيتيك، يـك سـندرم غيـر          لنفوبيماري  

 آن با تب    شكلترين  مشخصنئوپلاستيك و غير معمول است كه       
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   اگوسيتـاز آنها را فـسهاي پيشولـها و سلپلاكت ها،تـلوكوسي

ون نفر در   ـيميل 1ورد در هر    ـ م 2/1بيماري،  ميزان بروز   . كنندمي
فوهيـستيوسيتوز هموفاگوســيتيك  نل. سـال گــزارش شـده اســت  
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 حانيسب، دكتر ميهشها، دكتر فوهيستيوسيتوز هموفاگوسيتيكنل سندرمگزارش يك مورد 

شـود و تقريبـاَ       در دوران شير خوارگي و اوايل كودكي ديـده مـي          
كـه در   ) ثانويـه (نوع اكتـسابي    . هميشه بدون درمان كشنده است    
ــا عفونــت سيــستميك  ــواع عفونــت(ارتبــاط ب هــاي ويروســي، ان

هاي كلاژن واسـكولار، ضـعف      ، بيماري )باكتريايي، قارچي و انگلي   
-1[ باشد مي Tهاي سلول     ملنفويژه  وهاي ب   ايمني، بدخيمي زمينه  

6[.  
هاي سيتولوژيكي و يا هيستولوژيكي كه براي تشخيص        يافته      

اين بيماري اختصاصي باشد، وجود ندارد و تشخيص بايد براساس          
ــي ــز   بررس ــستوپاتولوژيكي و ني ــشگاهي، هي ــاليني، آزماي ــاي ب ه

بدين منظور انجمن هيـستيوسيت  . مطالعات ژنتيكي صورت گيرد  
مريكا معيارهايي براي تشخيص اين بيماري مشخص كرده است         آ

 معيـــار آن، 2كـــه در صـــورت وجـــود حـــداقل يكـــي از     
  . ]6، 5 ،2[ شودهيستيوسيتوز هموفاگوسيتيك مطرح ميلنفو

صــورت  پروتكــل درمــاني بــه2بــراي درمــان ايــن بيمــاري،       
-94 و HLH-2004(گيــرد گــسترده مــورد اســتفاده قــرار مــي

HLH(   بتـوان دهنـده     طبـي اين كـه درطـي مـدت درمـان          ، تا ،
. تعيـين كـرد   ) درمـان قطعـي   (مناسبي براي پيوند مغز استخوان      

هيستيوسيتوزهموفاگوسيتيك، بدون درمـان تقريبـاً هميـشه        لنفو
بـدون  ( ماه   6 تا   2باشد و ميزان بقاي متوسط بيماران       كشنده مي 

  .]5 ،2[است) درمان
از اين هدف ر است ولي       هر چند اين بيماري بسيار ناد

در بيماراني كه با تب طول كشنده،  اين است گزارش
 اين بيماريكنند، هپاتواسپلنومگالي و پان سيتوپني مراجعه مي

  .را مد نظر داشت

   بيمارمعرفي
 كه به دليل ديستانسيون شكم در      بوداي     ساله 4بيمار دختر بچه      

  و اهل ايران بـود     بيمار تنها فرزند خانواده   . بيمارستان بستري شد  
 بـستري    سـابقه .  والدين بيمار نسبت فاميلي با يكديگر نداشتند       و

 قبلي در بيمارستان، مسافرت اخيـر، ترومـا، تـب، تعريـق شـبانه،          
اشتهايي، كاهش وزن، زردي، هماتمز، استفراغ، اسهال، سـرفه،         بي

هـا نداشـت و نيـز     آرترالژي، كبود شدن آسان و خـونريزي از لثـه   
قه فاميلي اختلالات خـوني، هموگلوبينوپـاتي، بيمـاري         داراي ساب 

. كبدي، بيماري التهابي روده، بيماري اتوايميون يا تيروئيـد نبـود          
بـدن  رجه حـرارت    د. در بيمار وجود نداشت   دارويي  سابقه مصرف   

 در دقيقـه،    92، تعـداد ضـربان قلـب        درجه سانتيگراد  3/37بيمار
  mmHg 110/65 ر در دقيقه و فشار خون بيمـا     20تعداد تنفس   

بيمار، در معاينه باليني ابتدايي هپاتومگـالي و اسـپلنومگالي          . بود
زيـر لبـه دنـده و       سانتيمتر   3داشت كه لبة كبد بدون تندرنس و        

شـد ولـي تغييـر        زير لبه دنده لمس مـي     سانتيمتر   6نوك طحال   
فادنوپاتي و ادم نايكتر، راش ، ل، Shifting Dullness)(ماتيته 
هـا ، قلـب و معاينـه          معاينه اروفارنكس، ريه  . ود نداشت ها وج   اندام

  .  بود نيز طبيعيعصبي بيمار 
فرمول و شمارش گلبول هاي خـوني بيمـار، تعـداد گلبـول                    
ــاي ــفيد ه ــل و % 3 (2200 س ــيتنل% 96نوتروفي ــي ) فوس آنم

  را   66000 و پلاكـت     1/5نرموكروم نرموسيتيك بـا هموگلـوبين       
 و همچنـين    112 (ESR)ول قرمـز    سرعت رسوب گلب  . نشان داد 

آزمايـشات انجـام     . بود 13 و زمان ترومبين     32زمان پروترومبين   
هـاي سـرولوژيك هپاتيـت      تست. شده از نظر لوپوس منفي بودند     

هاي رايـت    توكسوپلاسما، تست ، ويروس ايدز،A ، B، Cويروسي
تست سرولوژيك براي ويروس ابشتاين بار و       . و ويدال منفي بودند   

مثبت بـودن   ( دادالوويروس، ابتلاي قبلي وي را نشان مي      سيتومگ
Anti-EBV IgG  وAnti-CMV IgG.(  

در . طبيعـي بـود   ) رخ و نـيم رخ    (راديوگرافي قفسه صـدري           
سونوگرافي شكم، هپاتواسپلنومگالي بدون شواهد ترومبـوز وريـد         

 بودنـد و آسـيتي   طبيعـي هـا  پورت تأييد شد و پـانكراس و كليـه     
نرمال  هاي بيمار   تيجه آزمايشات عملكرد كبد و كليه     ن. كشف نشد 

ــود ــس  . ب ــر دي ــز اســتخوان، تغيي -در بررســي آسپيراســيون مغ
هـاي    مـاه، بيمـار دچـار تـب     2بعد از   .  اريتروپويتيك گزارش شد  
در ايـن   . هاي خون بيمار منفـي بودنـد      متناوب گرديد ولي كشت   
زايش هاي متعـدد شـكم و اف ـ      فادنوپاتينزمان، سونوگرافي شكم ل   

سايز طحال و كبد را نسبت به سونوگرافي قبـل نـشان داد، ولـي               
  تـي اسـكن بـا كنتراسـت نيـز همـين            در سي . آسيت كشف نشد  

در بيوپسي كبد تابلويي مشابه هپاتيـت مـزمن         . ها تأييد شد  يافته
بعد از يك هفته از زمان بستري مجـدد، تـب       . مداوم وجود داشت  

يراسـيون و بيوپـسي مغـز        آسپ ايبيمـار كانديـد   . بيمار قطع شـد   
دليـل  بـه ( لاپاراتومي تجسـسي و اسـپلنكتومي      ،)مجدد(استخوان

هايي از مغز استخوان،      گرديد و نمونه  ) يق خون رزافزايش نياز به ت   
كبد، طحال، پانكراس و غدد لنفاوي شكم براي پاتولوژي فرستاده          

ــه. شــد ــز  هــاي طحــال،شــواهدي از هموفاگوســيتوزدر نمون مغ
تـر درغـدد لنفـاوي و عـدم         ويژه به صورت برجسته   هاستخوان و ب  

ــاتولوژي،     ــزارش پ ــد و در گ ــت ش ــدخيمي ياف ــواهد ب ــود ش وج
فوهيستوسيتوزهموفاگوسيتيك ثانويـه، بـا احتمـال ارتبـاط بـا           نل

در آزمايـشات تكميلـي     .  مطرح شـد   (EBV)ويروس ابشتاين بار  
 و 105، فيبرينـوژن    ليترنانوگرم در ميلي   650  سرم بيمار، فريتين 

، لاكتـات دهيـدروژناز     ليتـر  ميليگرم در درسي   380 گليسريد  ريت
بعد  . گزارش شد  طبيعيو آناليز مايع نخاعي     واحد در ليتر     3280

اسـتروئيد و   (از تشخيص، بيمار تحت درمان با ايمونوساپرسـورها         
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قـرار گرفـت تـا كانديـد        ) اتوپوزايـد (و كموتراپي   ) سيكلوسپورين
ليل عدم رضايت والدين بيمـار      پيوند مغز استخوان شود ولي به د      

هاي فوق بـراي وي ادامـه پيـدا         درمان براي پيوند مغز استخوان،     
سيتوپني بيمار بهبـود    وضعيت باليني و پان   در زمان گزارش    . كرد

   .كاهش يافته استنيز ن ق خوريريافته، سايز كبد و نياز به ت

  بحث
 يـك بيمـاري نـادر و بـالقوه         فوهيستيوسيتوز هموفاگوسـيتيك  نل

 ايـن   علائـم  .كنـد هـا را گرفتـار مـي      كشنده است كه معمولاً بچه    
هاي تواند بيماري بيماري بسيار متنوع است و به همين خاطر مي        

هاي ابتدايي ايـن بيمـاري،    ترين يافته شايع. مختلفي را تقليد كند   
از علائـم ديگـر ايـن       . باشـد اسپلنومگالي و هپاتومگـالي مـي      تب،

فادنوپاتي و اخـتلالات عـصبي را       نل ،توان راش پوستي  بيماري مي 
ب موارد تب، به صورت دائمي يا متناوب و مقاوم          لدر اغ . ذكر كرد 

طور خود بخود قطـع     كند ولي ممكن است به    به درمان تظاهر مي   
هر چند بيمار ما نيز در ابتداي شروع بيمـاري تـب نداشـت         . شود

و عليرغم جستج و  هاي متناوب شد    ولي در سير بيماري دچار تب     
 ـ     براي منبع عفونت، علتي براي  تب       د و تـب    شهاي بيمـار پيـدا ن

 .صورت خود به خود قطع شدبيمار به
و موقـت   ) ماكولوپـاپولر (راش پوستي  نمـاي غيراختـصاصي              

تظـاهرات درگيـري    . باشـد هاي بالا مـي   دارد و اغلب همراه با تب     
 مننژيسموس صورت انسفالوپاتي، سيستم عصبي مركزي عمدتاً به    

توانند يـك عفونـت ويروسـي    ها مي باشد كه اين يافته   و تشنج مي  
هپاتيت ويروسي   سيتومگالوويروس، حاد مثل ويروس ابشتاين بار،    
اختلالات  .را پيشنهاد كنند  ) HIV(و ويروس نقص ايمني انساني    

هـاي تيپيـك    سيستم ايمني همراه با هيپرسيتوكينمي از ويژگـي       
 ســبب ايجــاد علائــم در  همــين عامــلبيمــاري اســت و احتمــالاً

  . ]9-5 ،2 ،1[فوهيستيوسيتوز هموفاگوسيتيك مي شودنل
يك يافته قابل توجـه در بيمـاران مبـتلا بـه نـوع فاميليـال                      

و ) NK )natural killer cell كاهش يا عـدم فعاليـت سـلول   
عوامل عفوني مثل ويروس ابشتاين      . سيتوتوكسيك است  Tسلول  

هـا،  هـا ،قـارچ   ، بـاكتري  B19ويروس  سيتومگالوويروس، پـارو   بار،
بب ايجـاد فـرم اكتـسابي       تواننـد س ـ  ها مي ها و انگل  مايكوباكتري

فوهيستيوسيتوز هموفاگوسـيتيك شـده و ايـن عوامـل       نل) ثانويه(
گاهي اوقات به نـوعي از سـندرم        . بايد در ابتدا كنار گذاشته شوند     

       كـــه در ارتبـــاط بـــا ويـــروس مـــي باشـــد، هموفاگوســـيتيك
"virus-associated hemophagocytic syndrome" 

(VAHS)  بـا توجـه بـه       در اين بيمار نيـز    . ]5 ،1[شود اطلاق مي
ــار   ــشتاين ب ــروس اب ــراي وي ــست ســرولوژي ب ــودن ت و  مثبــت ب

 و اسـت فرم اكتسابي بيماري را مطرح     احتمال  سيتومگالوويروس،  
 ربا در نظر گرفتن ارتباط بيشتر اين بيماري با ويروس ابشتاين بـا        

فوهيستيوسيتوز هموفاگوسيتيك  ن، ل )نسبت به سيتومگالوويروس  (
 با اين حـال     .روداكتسابي مرتبط با ابشتاين بار بيشتر احتمال مي       

با توجه به شيوع بالاي تست سرولوژي مثبت اين دو ويـروس در             
  . افراد طبيعي جامعه اتفاقي بودن اين همراهي نيز مطرح است

ايـشگاهي در زمـان تظـاهر بيمـاري،         ترين تغيير آزم  برجسته      
سيتوپني بويژه ترومبوسيتوپني است ولي آنمي و با درجات كمتر          

در زمـان   شده نيز    بيمار معرفي  .تواند ايجاد شود  نوتروپني هم مي  
 رده خـون    3درگيـري هـر     و  (سـيتوپني   مراجعه اوليه، الگوي پان   

-از ديگر يافته هاي شايع بيماري، مـي       . دادرا نشان مي  ) محيطي
هيپوناترمي و كـاهش     توان افزايش فريتين و لاكتات دهيدروژناز،     

-ممكن است اخـتلال تـست  . پروتئين توتال يا آلبومين را نام برد   
ــزيم   ــزايش آن ــامل اف ــدي ش ــاي كب ــا  ه ــاز ي ــرانس آمين ــاي ت ه

اخـــتلالات انعقـــادي بـــويژه . هيپربيليروبينمـــي ايجـــاد شـــود
-هيپرتري. باشدوژنمي در طي بيماري فعال شايع مي      هيپوفيبرين

گليسريدمي يك يافته شايع در موارد بيماري سيستميك همـراه          
رسـد افـزايش فـريتين      به نظر مي  . ]7 ،6 ،4[ با تب ذكر شده است    

در بيماران، بـا افـزايش      ) FDP( سرم و محصولات تجزيه فيبرين    
 در بيمـار    يتينبا توجه به افزايش فـر      .]6[ خطر مرگ همراه باشد   

پـيش  قابـل    افزايش خطر مرگ در صورت عدم درمان         احتمال ما
  .استبيني 
فوهيستيوسيتوز هموفاگوسـيتيك ممكـن اسـت       نتشخيص ل       

شـاه علامـت    )  مـوارد  دو سـوم  (مشكل باشد و متأسـفانه عمـدتاً        
در بررسي ابتدايي مغـز اسـتخوان پيـدا         ) هموفاگوسيتوز(بيماري  

  يـك آسپيراسـيون مغـز اسـتخوان منفـي           شود و بنابراين بـا      نمي
در آسپيراسيون مغز اسـتخوان،     . توان بيماري را كنار گذاشت    نمي

هاي اريتروپويتيك در غياب هيستيوسيت   ممكن است تغيير ديس   
يـك   از طرفي هموفاگوسـيتوز،    .]2[هموفاگوسيتيك مشاهده شود  

در ايـن بيمـار نيـز، در        . ]5[يافته تيپيك ولي غير اختصاصي است     
سپيراسيون ابتدايي مغز استخوان، هموفاگوسيتوز پيدا نـشد و از          آ

 .طرفي به طور جالبي، تغيير ديس اريتروپويتيك گزارش گرديد
انجمن هيستيوسيت آمريكا معيارهايي براي تـشخيص ايـن               

 2در صـورتي كـه حـداقل يكـي از           و  بيماري تعيين كرده اسـت      
 فوهيستيوسيتوزنل يصتوان تشخ مي معيار زير وجود داشته باشد،    

  :، اين معيارها عبارتند از]5[هموفاگوسيتيك را مطرح كرد
ــده   ) 1 ــد كننـ ــولي تأييـ ــشخيص مولكـ ــستيوسيتوز لنفوتـ هيـ

  هموفاگوسيتيك  
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  *]5[هيستيوسيتوز هموفاگوسيتيكلنفوبيماران مبتلا به  باليني و آزمايشگاهي معيار تشخيصي -1جدول 

  :)شود وز هموفاگوسيتيك ارزيابي ميهيستيوسيتلنفويماران مبتلا به كه در تمام ب(معيار تشخيصي ابتدايي 
  : معيار باليني - الف

  تب  •
  اسپلنومگالي •

  : معيار آزمايشگاهي -ب
  ) رده خون محيطي را درگير كند3 رده از 2حداقل (سيتوپني  •

  ) > gr/dl 10Hgb:  هفته 4در شيرخواران كمتر از ) (> g/dl9(ـ هموگلوبين
  )>μl/100000(ـ پلاكت 

  )>μl /1000(ـ نوتروفيل 
 گليسريدمي و يا هيپوفيبرينوژنمي  هيپرتري •

))mg/dl265 (mmol/l3 ≥گليسريد ناشتا  تري  ،gr/l5/1≤فيبرينوژن (  
  : معيارهاي هيستوپاتولوژيك  - ج

  هموفاگوسيتوز در مغز استخوان ، طحال ، غدد لنفاوي و عدم وجود شواهد بدخيمي  •
  :معيار تشخيصي جديد

  ) طبق رفرانس آزمايشگاه (NKدم وجود يا پايين بودن فعاليت سلول ع •
   μg/l 500 >فريتين  •
• 

25
CD 2رسپتور ( محلولIL محلول (< u/ml 2400  

  .  لازم استتشخيصهاي فوق جهت  معيار8 مورد از 5وجود *

ــار تشخيــصي 8 مــورد از 5وجــود  ) 2 هيــستيوسيتوز لنفو معي
   هموفاگوسيتيك

وه عـلا .  آورده شده است  1ري در جدول    معيارهاي تشخيصي بيما  
بـه تـشخيص بيمـاري      ديگـري نيـز     هـاي     يافتهبر معيارهاي فوق    

هاي   سلول(پلئوسيتوز مايع نخاعي     : كه عبارتند از   كنند  كمك مي 
و يا افزايش پروتئين مايع نخـاعي، تـابلوي بيوپـسي           ) مونونوكلئر

 ديگـر  طبيغـي هـاي غيـر     كبد مشابه هپاتيت مزمن مداوم، يافتـه      
 علائم سـربرومننژ، بزرگـي غـدد لنفـاوي، زردي، ادم، راش           شامل

پوستي، اختلالات آنـزيم كبـدي، هيپـوپروتئينمي، هيپونـاترمي،          
  و كـاهش   )VLDL(ليپوپروتئين با چگالي خيلي پـائين        افزايش

بـا توجـه    ما نيز   در بيمار   . ]HDL( ]5( ليپوپروتئين با چگالي بالا   
 ،اسـپلنومگالي  تب،شامل  (دوم   معيار   8 معيار از    6به وجود وجود    

گليــسريدمي و يــا هيپوفيبرينــوژنمي و  ســيتوپني، هيپرتــريپــان
همچنين تأييد هموفاگوسيتوز در مغـز اسـتخوان، طحـال، غـدد            

فوهيــــستيوسيتوز ن تــــشخيص ل) بـــالا لنفـــاوي و فــــريتين 
تـابلوي  كمكـي ديگـر     از يافتـه هـاي       .دشت  اثباهموفاگوسيتيك  

 بيوپسي كبد و لنفادنوپـاتي داخـل        شبيه هپاتيت مزمن مداوم در    
  . يافت شدامبيمار در شكمي 

اگر چه پروگنوز بيماري در بين مطالعات مختلف به صـورت                 
متفاوت گزارش شده اسـت ولـي ايـن بيمـاري در صـورت عـدم                

فوهيـستيوسيتوز  نعلـت مـرگ در ل     . درمان، هميشه كشنده است   
مـولاَ ناشـي از     هموفاگوسيتيك مرتبط با ويروس ابشتاين بـار، مع       

  . ]6 ،5[ باشدخونريزي، عفونت يا نارسايي چندين ارگان مي
هدف از درمان ابتدا پايدار كـردن وضـعيت بـاليني بيمـار و                    

اسـتفاده از   . سپس درمان بيماري با پيونـد مغـز اسـتخوان اسـت           
ــاني  پروتوكــل ــزان HLH-94 و HLH-2004هــاي درم ــا مي  ب

تـا اينكـه يـك دهنـدة مناسـب          فروكش بالايي همراه خواهد بود      
پيونــد ســلول بنيــادي . بــراي پيونــد مغــز اســتخوان پيــدا شــود

هماتوپويتيك به عنـوان تنهـا درمـان پذيرفتـه شـده بـراي نـوع                
 هيستيوسيتوز هموفاگوسيتيك مشخص شده اسـت     لنفوفاميليال  

]5، 6، 7، 10، 11[ .  
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Acquired hemophagocytic lymphohistiocytosis: a case 
report 
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Abstract  
Background: Hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH) is a rare 
and potentially fatal disease of normal but overactive histiocytes 
(macrophages) that commonly appears in childhood. A fever, 
hepatosplenomegaly, pancytopenia, lymphadenopathy, and a rash often 
comprise the initial presentation. Cutaneous involvement occurs in up 
to 65% of patients. Although the signs of central nervous system (CNS) 
involvement may be pronounced early, it usually develops later during 
the course of the disease. The pathological hallmark of this disease is 
the aggressive proliferation of activated macrophages and histiocytes, 
which phagocytose other cells, namely red blood cells, white blood 
cells, and platelets, leading to the clinical symptoms. 

Case Report: This paper presents a 4- years old girl that was admitted 
to the hospital because of abdominal distention .Her vital signs were 
normal. Physical examinations by her physician were revealed 
hepatosplenomegaly. She had pancytopenia, high erythrocyte 
sedimentation rate but tests for liver and kidney-functions were normal 

in primary laboratory data. The results of tests for viral hepatitis A, B, 
and C were negative. An abdominal ultrasonographic study confirmed 
the presence of hepatosplenomegaly, but no ascites was detected. 
Examination of a stained bone marrow aspirate (BMA) revealed 
dyserythropoietic change. After 2 months, she presented with 
intermittent fever but three blood cultures yielded no growth at 48 
hours. A liver biopsy was done and it showed a picture similar to 
chronic persistent hepatitis. Again, she has undergone bone marrow 
aspiration and showed the same findings with the past BMA 
(dyserythropoietic change) .She was candidate for bone marrow biopsy 
and explorative laparotomy. During explorative laparotomy, specimens 
from liver (again), spleen, pancreas, and  abdominal lymph nodes was 
obtained. There was evidence of hemophagocytosis in the spleen, 
marrow, lymph nodes specimens and the results of complementary 
laboratories were consistent with a "Hemophagocytic Lympho-
histiocytosis". 
 

Key Words: Hemophagocytic lymphohistiocytosis, Pancytopenia, 
Hepatosplenomegaly, Lymphadenopathy, Skin rash 
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