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Ievads. Langerhansa $iinu histiocitoze (LSH) tiek definéta ka neoplastiska Langerhansa $iinu
proliferacija, kurai raksturiga CD1a un S100 proteinu ekspresija un Birbeka granulu atrade ultrastruk-
turalaja izmekléSana. Tas bieZzums ir aptuveni 5 gadijumi uz 1 000 000 iedzivotaju [Jaffe, et al., 2008].
Slimiba var izpausties jebkura vecuma, sakot no neonatala perioda, bet visbiezak slimo 1 lidz 3 gadus
veci bérni. Iz8kir 3 galvenos LSH apakstipus: 1) multifokala generalizéta LSH ar vairaku organu sistému
bojajumu (Letterer-Siwe slimiba); 2) multifokala LSH ar vienas organu sistémas bojajumu (Hand-Shiiller-
Christian slimiba); 3) unifokala LSH (eozinofila granuloma). ledzimtos gadijumos vél ir sastopama
pasSlimitejosa slimibas forma (congenital self-healing histiocytosis) [McKee, et al., 2005]. Aprakstiti tikai
atseviski iedzimti generalizétas LSH gadijumi, kuri izraisa jaundzimusa navi pirmajas dzives dienas
[Kiichemann, 1974] vai intrauterini [Yu, et al., 1990].

Darba meérkis. Demonstrét retas slimibas gadijumu, atspogulojot morfologiskas un imtinhistoki-
miskas izmekléSanas diagnostiskas iespéjas.

Materials un metodes. Meérka sasniegSanai izverteti un demonstréti pacienta kliniskie un auto-
psijas materiala morfologiskas un imtunhistokimiskas izmeklesanas dati.

Rezultati. [znests jaundzimuSais parvests uz BKUS no dzemdibu nodalas, jo pastav aizdomas
par intrauterinu generalizétu infekciju. Bernam piedzimstot, uz adas redzami multipli papulozi izsitumi
0,3-0,4 cm diametra. Driz pec piedzimSanas pievienojas hepatita un akitas aknu nepietiekamibas aina.
BKUS attistas ari DIK sindroms, akiita nieru nepietiekamiba un plauSu asinosana. Bakteriologiskajos
izmeklejumos patologisku floru nekonstate. Jaundzimusais miris 7. dzives diennakti. Kliniska diagnoze
autopsijas laika: neskaidras etiologijas generalizéta infekcija. Autopsija makroskopiskaja apskaté atrod
multiplus papularus izsitumus uz adas, izteiktu plausu, aknu un liesas svara pieaugumu (plausas sver
160 g, norma - 46 g, aknas sver 230 g, norma - 96 g, liesa sver 80 g, norma - 9 g). Timusa vieta audu
konglomerats, kas sver 20 g (norma lidz 12 g). Histologiski aprakstitajos organos, ka ari adas bojajuma
peréeklos diftiza patologisku $tnu infiltracija. Infiltratu parsvara veido lielas $tinas ar plasu eozinofilu vai
ari loti balu citoplazmu, Stunu kodoli lieli, gaiSi, vezikulari bieZi neregularas formas (nierveida vai kafijas
pupinas veida), atseviSkos kodolos prominenti kodolini, mitozes - retas. Redzamas atseviskas daudz-
kodolainas Sunas, eozinofilie un neitrofilie leikociti. Imtunhistokimiski infiltrata Sinas CD1a, S100,
HL-DRA, LCA pozitivas, CD68 vaja pozitivitate atseviSkas Siunas, CD20 un CD30 negativs (vizualize
limfocitu subpopulacijas), CKAE1/AE3 un EMA vizualize saglabatos hepatocitus un plausu alveolocitus.
Aprakstita histologiska un imiinhistokimiska aina atbilst Langerhansa $iinu histiocitozei.

Secinajumi.

1. Iedzimtu adas bojajumu diferencialaja diagnostika janem vera arl iespe€jama iedzimtas
Langerhansa Stinu histiocitozes iespejamiba.

2. Nemot vera autopsijas materiala izmekléta adas infiltrata Langerhansa $tinu histiocitozei
raksturigo morfologisko un imtinhistokimisko atradi, adas biopsijas morfologiska izmekle-
Sana ir labi izmantojama, lai diagnosticetu slimibu neonatalaja perioda.
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