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OZET: Baglica sikayeli sag bacakta agin hassasiyet ve adn olan 11 aylik bir erkek gocuda, sag tibiadan yapihan kemik biopsisi sonucu "Histiositozis-X"tanisi kondu. Radyo-
lojik ve radyoniklid yontemlerle yumusak doku ve multipl kemik tutulumu gdsterilen hastada, risk fakdtrleri nedeniyle kortikosteroid tedavisi uygulandi. 4 haftalik bir
fedaviden sonra klinik ve radyolojik iyilesme saptanan hastanin 1 yil siireyle yapilan takibinde relaps saptanmadi.

ANAHTAR KELIMELER: Histiositozis-X, LCH, Kortikoterapi

SUMMARY: 11 month old male baby who was admitted with the chief complaint of tenderness and pain on the right leg was found to have "Histiocytosis-X according to
the bone biopsy ferformed on the right tibia. The patient had soft tissue and multiple bone involvement which was demonstrated by radiological and radionuclide ima-
ging. The presence of risk factors has led us to plan a treatment regimen of corticosteroids. improvement was achieved both clinically and radiographically at the end

of four week treatment and no relapses were detected on a 1 year follow-up.
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GIRIS
Histiositozis sendromu, olduk¢a degisken, spesifik'

Langerhans hiicrelerinin proliferasyonu ile karakterize klini-
ko-patolojik bir antitedir. Malign veya benign olabilen bu

* GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi Cocuk Hastaliklarn ve Sagh@
Anabilim Dali
** GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi Patoloji Anabilim Dail

hicreler ortak progenitor hiicre (stem cell veya promonosit)
den geligirler. Bunlar primer fagositik olmayip sonradan do-
ku makrofajlarina dénisen periferik monositler ve dendritik
hiicre populasyonlandir (10,12). Histiositozis sendromu,
histopatolojik olarak baslica Langerhans hicreli histiosito-
zis (CLASS 1) ve Langerhans disi hicreli histiositozis
(CLASS I1) olarak ikiye ayrilir. Class II'de HEMOFAGOSI-
TiK LENFOHISTIOSITOZIS SENDROMU, SINUS HiSTOSI-
TOZIiSi VE MASSIF LENFADENOPATI, KSANTOGRANU-
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Hastalik dogal olarak remisyon ve relapslarla seyre-
der. Spontan iyilesme olabilir. Kemoterapi; 3'den fazla
organ tutulumunun oldugu, organ disfonksiyonu olan
vakalarda yapilabilir (15). Hastaligin erken yasta, 6zel-
likle 6 ayliktan énce baslamasi, multisistem tutulumun
Resim 1: Sag femur proksimal kisminda genig litik lezyon olmasi kotl prognoz belirtileridir (1)

(Tedavi éncesi).

LOMA, HETiKULOHiSTIOSITOMA yer
alir (2,4). LHH: Insidens; 1/200.000-1/
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2.000.000 arasindadir, nu-.- 1*:-_.‘1.1- 1.-' . I.H EN E 10aAY
Erkek/Kiz orani 2/1'dir. Son yillarda 2S-aPR-91 FRONT
patogenezden, timus gelisim bozukluklan 1426 09

(9), timik hormon eksiklikleri ve bunlarin AV 9P
sonucu T-Supressor hiicre sayisinda .
azalma sorumlu tutulmaktadir (5). Karak-
teristik hiicre, patolojik Langerhans hiic-
residir. Elektron mikroskopisinde sitop-
lazmada endositozla iligkili grandller (Bir-
beck grandlleri) bulunur. Temel lezyon
histiosit, granulosit ve lenfositlerden olu-
san granulomadir. Lezyon genel olarak
proliferatif ve destriktiftir. Lezyonda
nekroz olusmasi sonucu hasarli doku,
makrofajlar tarafindan temizlenir. Ksanto-
matdz ve fibréz degisiklikleri olusur. Bu
asamada Langerhans hiicreleri lezyonda
gosterilemezler. Klinik bulgular arasinda,
ates, kilo kayb, letariji, irritabilite gibi ge-
nel bulgularin yanisira degisik siklikta go-
rilen sistem tutulumlarina ait bulgular
saptanir.

LHH'de klinik evreleme asagidaki se

kildedir (7): Resim 2: Sol periorbital kitlenin BT gériiniimii (Tedavi éncesi).
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biyagi 0.7* 0.5* 0.5 cm. dlgile-
rinde kirli sari, kahverengi diizen-
siz sekilli tamamen yumusak do-
kulardan olusan kiretaj materye-
Ii.

(MIKROSKOPI): Dokunun he-
men hemen tamami retikiler tipte
veya histiositik hicrelerin yogun
oldugu, daha az olarak lenfosit,
plazmasit, eosinofil, ¢ok nadiren
de nétrofil PNL'lerin olugturdugu

~.5 bir infiltrasyonla kaphdir.

¥ Histiositik hicreler genis asi-
s d dofilik dendritik uzantilara sahip
° sitoplazmalari olan, kromatinden
e fakir, gentikli bir ya da bazen gok
gekirdekli, bir kismi dev hiicre ya-
R pisindadir. Lenfositlerden zengin
o 5 alanlarda bu histiostik hiicrelerin
K % b olusturdugu fokal graniilomattz
" };. h ., tipte yapilarada rastlanmaktadir.
9 . Bazi kisimlarda hafifce bag doku
» q‘ ' } & elemanlarinin artimi, hemosiderin
b S birikimi ve gok dar kemik spikiille-

o ri izlenmektedir (Resim 3,4).
imminohistokimyasal tetkik-
Resim 3: Arada dev tipte olanlarin da bulundugu histiositik hiicrelerin diffiiz lerde histiositik veya retikdler tip-

infiltrasyonu. (HE x 100)

teki Langerhans hiicre sitoplaz-
malarinda S-100 ve Vimentin (+), LCA (-) olarak tespit edil-

OLGU SUNUMU misgtir. - ’ :
Sonug: HISTIOSITOZIS-X;
Normal bir perinatal seyir gosteren hastada ilk kez 3 ay- olarak rapor edilmigtir.
likken sag bacakta dokunmakla hassasiyet oldugu farke- Hastanin 2 yagindan kiigiik olmasi, bagvuru aninda mul-
dilmis. 5 aylikken her iki meme baginda sislik ve sertlik olu- tifokal kemik tutulumu ve yumusak doku tutulumunun varli-

san ve kendiliginden gegen hastanin 6 aylikkan sag femur- g1 gibi risk faktorleri gézénine alinarak 2 mg/kg Prednisolo-

da ve sol frontal bdlgede sislik
olustugu belirtiliyor. Fizik Muaye-
nede; sol orbitofrontotemporal
bolgede, sag femura ve tibia bol-
gesinde diger tarafa kiyasla sislik
ve altta kemik yapida dizensizlik
disinda bulgular tabii. Laboratuar:
Tam kan sayiminda demir eksikli-
gine bagh anemi mevcut; SERUM
MMUNGLOBULINLERI: 1gG:
11.1 gr/lt (7-15) IgA: 0.17 gr/it
(0.8-4) IgM: 0.67 gr/lt (0.4-2.6);
Prolaktin 22.5 ng/ml (3,17) disin-
da yagla uyumlu normal.

RADYOLOJI: Sol orbita Gst la-
teralinde, sag femura, sag tibiada
marjinal skleroz géstermeyen litik
lezyonlar mevcut (Resim 1).

TUM VUCUT KEMIK SINTIG-
RAFISI: Sol orbitanin Ust latera-
linde fronto-temporal bolge, sol
scapula, sag femur ve sag tibia-
nin 1/2 alt bélima hiperaktif du-
rumdadir.

BBT: Sol orbital bolgedeki kit-
le ve cografik kranyum gérinimu
Hand-Schdller-Christian Hst. ile
uyumludur (Resim 2).

PATOLOJI: (MAKROSKOPI):
11 ayn parga halinde alinan en
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Resim 4: Histiositik veya retikiiler tipte, bazilari genig dendritik sitoplazmali
maultiniikleer Langerhans hiicreleri. (HE x 200)
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Resim 5: Sag femurun tedavi sonrast (3 ay) normale
doniigii.

ne 4 hafta streyle tam doz kullanildi. Bu siirenin sonunda
sol orbitofrontotemporal bélge sisliginde belirgin azalma
saptandi. 3. ayda yapilan sintigrafide yeni lezyon saptan-
mayan hastanin 6. ayda yapilan tetkiklerinde yeni lezyon
olmadigi; kemik sintigrafisinde sol orbitofronto temporal
bélge ve sag skapuladaki tutulumun g¢ok azaldigi, femura
ve tibiadaki aktivitenin normale déndigi saptandi. Radyo-
lojik bulgular da sintigrafiyi destekler sekildeydi (Resim 5).
Biokimyasal ve hormonal degerleri normal sinirlarda olan
hastanin 1 yil sireli kontrollerinde relaps saptanmadi.

TARTISMA

Histiositozis, karmasik ve tam olarak anlasilamamis bir
kavramdir. Langerhans hicresinin bu hastalikta ¢ogalan
primer patolojik hiicre olarak tanimlanmasi olaya biraz ay-
dinlik getirmekle birlikte bu hiicrenin immiin sinyallere yanit
veren normal bir hiicre mi, yoksa anormal bir varyant mi
oludgu agiklik kazanmamistir. Bu sorunun yaniti immin sis-
tem disfonksiyonunun agikhga kavusturulmasinda yatmak-
tadir (10). Histiositozis-X'li hastalarda rapor edilen timus
patolojilerinin (displazi, dismorfi, nonspesifik involusyon)
hastaligin seyriyle iligkili oludgu bildiriimekle birlikte vaka-
mizda bu bulguya rastlanmamistir (9). Ayrica timik faktorle-

rin eksikligi ve bunlarin T-lenfosit subpopiilasyonlarina

(supressor oraninda azalma) etkisinin patogenezde ro-

10 oldugu bildiriimektedir (5).

Lenfoid hicrelerin bazi antijenlerini tagiyan, histio-
sitik veya retikller hicrelerin ayn bir tipi olan Langer-
hans hicreleri; histokimyasal olarak zayif asit fosfataz
ve nonspesifik esteraz aktiviteleri, buna kargilik Lésil
3-Naftil Amilaz ve membrana bagh ATP aktivitesi gos-
terebilirler (12). Immiinohistokimyasal olarak normal
Langerhans hicreleri ve Histiositozis-X hicreleri S-
100 protein, Leu 6, la-like antijen, Peanut agglutinin,
siyalize Leu-M1 antijen ve Vimentin (+)'dir.

Makrofajlarda saptanan lizozim, Langerhans Hic-
relerinde bulunmaz. Bu ozellikleri ile ayrica; massif len-
fadenopati ile birlikte sinis histiositozis, viral veya pa-
razitik ajanlara bagh Atipik reaktif hiperplazi, Lenfoma-
lar, Metastatik melanom-karsinoma, Hairy cell leuke-
mia ve Malign histiositozisten ayrilirlar (5,12,16).
Vakamizda S-100 protein ve Vimentin belirleyicileri
kuvvetli (+) olarak bulunmustur.

Patolojik olarak LHH tanisi alan bir hastada diger tu-
tulum bélgelerinini saptanmasi ve tedaviye yanitin iz-
lenmesinde, radyolojik ve radyoniiklid yontemlerin bir-
likte kullanilmasi ve gerekli bélgelerin CT ile taranmasi
en iyi sonucu vermektedir (13,17). Vakamizda radyolo-
jik olarak normal degerlendirilen sag skapula tutulumu
Tc 99 m kemik sintigrafisi ile ortaya konmustur.

_ Etyolojisi tam olarak aydinlatiimamis bu hastaligin
tedavisinde kombine kemoterapi, radyoterapi, intralez-
yonel steroid tedavisi, imminoteropi gibi yaklagimlar
mevcuttur (8,14,15). Burada, McLelland'in ¢aligmasin-
da oldugu gibi (8), diger agressif tedavi yaklagimlarina
gbre niseten daha az riskli olan tek bagina kortikotera-
pi uygulanmis ve bundan olumlu sonug¢ alinmigtir. Tek
olan vakamizdan aldigimiz olumlu sonug, genelleme
yapilmasa da bu tip bir tedavi protokoliiniin agir siste-
mik tutulumu olmayan, fakat multipl tutulmalar nedeniy-
le tedavi gerektiren vakalarda uygulanabilir oldugu ka-
naatini dogurmustur.

Hastanin, bagvuruda 11 aylik olmasina karsin, sikayet-
lerinin 3 aylikken baglamasi, bizim literatiirde tespit ettikle-
rimize gore (3), olagandigi bir baglama yasidir. Ayrica has-
tada saptanan selektif IgA eksikligi ve gegici hiperprolakti-
nemi vakanin ilging diger bir yonini olusturmaktadir.
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