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Hand–Schuller–Christian disease 

Langerhans cells เป็นเซลลท่ี์สร้างจาก mesoderm โดยตน้ก าเนิดอยูท่ี่ไขกระดูก ลกัษณะเป็น dendrite 

cell มีหนา้ท่ีเป็น antigen presenting cells ในการจบัเช้ือ โรคหรือส่ิงแปลกปลอมและส่งต่อไปยงัต่อมน ้าเหลือง

ใกลเ้คียง เป็นเซลลส์ าคญัส าหรับการตอบสนองต่อภูมิคุม้กนัของร่างกายแบบจ าเพาะ (adaptive immune 

responses)(1)  

Langerhans’ cell histiocytosis หรือ dendritic cell histiocytosis หรือ histiocytosis X เป็นภาวะความ

ผิดปกติ ท่ีเกิดการเพิ่มปริมาณของ Langerhans cells และมีการสะสมมากเกินไปในอวยัวะต่างๆ เกิดความเสียหาย

กบัผิวหนงักระดูกและส่วนอ่ืน ๆ ของร่างกาย อาการด าเนินโรคขึ้นอยูก่บัรูปแบบของโรคและเน้ือเยือ่ท่ีไดรั้บ

ผลกระทบ(2) สาเหตุการเกิดยงัไม่เป็นท่ีแน่ชดั พบในเด็กอายรุะหวา่งหา้ถึงสิบปี โดยอุบติัการณ์ในเด็กประมาณ

หน่ึงใน 200,000 คน อุบติัการณ์ในผูใ้หญ่หน่ึงใน 560,000 คน  คนผิวขาวมีแนวโนม้ท่ีจะเป็นโรคน้ีมากขึ้น และ

ผูช้ายจะมีโอกาสเป็นสองเท่าของผูห้ญิง สามารถแบ่งออกเป็นสามชนิดยอ่ย ไดแ้ก่ eosinophilic granuloma 

(unifocal involvement), Hand-Schuller-Christian disease (multifocal unisystem involvement), และ Letterer-

Siwe disease (multifocal multisystem involvement)(2-5) 

Hand–Schuller–Christian disease 

เป็นโรคหน่ึงใน กลุ่มของ Langerhans’ cell histiocytosis เป็นโรคท่ีเกิดจาก clonal proliferation ของ 

CD1a+/CD207+ myeloid dendritic cell สามารถเกิดไดทุ้กเพศทุกวยั มีลกัษณะ classic triad ไดแ้ก่ ตาโปนขา้ง

เดียวหรือสองขา้ง (unilateral or bilateral exophthalmos), ภาวะเบาจืด (diabetes insipidus) และ รอยโรคการ

สลายกระดูก (osteolytic bone ) พบบ่อยท่ีบริเวณ skull และพบบริเวณอ่ืนๆ ไดแ้ก่ mandible, long bones, pelvis, 

ribs, และ spine.(2, 6)  

การวินิจฉยัโรค Hand–Schuller–Christian disease ใชเ้กณฑก์ารวินิจของภาวะ Langerhans’ cell 

histiocytosis คือใชข้อ้มูลทาง immunohistochemistry ในการตรวจพบ  anti-langerin หรือ ใชข้อ้มูลทาง 

histopathology จากผลการตรวจช้ินเน้ือยอ้มติดโปรตีน CD1a และ S100 เม่ือดูดว้ยกลอ้ง Electron microscopy 

พบลกัษณะของ Birbeck granules.(7, 8)  

การรักษา รักษาโดย การใหเ้คมีบ าบดั (vinblastine, prednisone, and mercaptopurine) ร่วมกบั standard-

of-care การผา่ตดั (Surgery) และ การฉายแสง (radiation therapy) โดยอาจท าการรักษาหลายรูปแบบร่วมกนั 

ขึ้นอยูก่บัความรุนแรง และต าแหน่งการเกิดโรค(7, 9)  

การพยากรณ์โรคค่อนขา้งดี survival rates มากกวา่ 90% ในผูป่้วย limited organ involvement และลดลง

ในผูป่้วย multisystem organ involvement และ persistently active disease.(7, 9)  
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