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TEMPORAL KEMIK YERLESIMLI LANGERHANS
HUCRELI HISTIOSITOZ: OLGU SUNUMU

LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS ON TEMPORAL
BONE REGION:
A CASE REPORT

OzZET

Histiositozis X ya da Langerhans hiicreli Histiositozis (LHH), Eozinofilik graniilom (EG) (Kro-
nik fokal form), Hand-Schuller-Christian hastaligi (HSC) (Kronik yaygin form) ve Letterer-Si-
we (LS) (Akut yaygin form) hastaligi olarak isimlendirilen g farkl hastaliktan olugsmaktadir.
EG, kemigin mediiller tabakasina eozinofil ve histiositlerin birikmesi ile karakterizedir. EG
sikhkla kemik tutulumuna bagli lokalize agri ile prezente olur. Tani osteolitik kemik lezyonu-
nun Kraniografi ve Bilgisayarli Tomografi (BT) ile gosterilmesi ile konur. Cerrahi eksizyon,
radyoterapi, kemoterapi ve lokal steroid enjeksiyonu baslica tedavi yontemleridir. Olgumuz-
da, klinigimize bas agrisi ve sag temporal bdlgede sislik sikayetiyle bagvuran geng kadin
hasta sunuldu. Sag temporal litik kemik lezyonu radyolojik olarak gosterildi. Total eksizyon
sonrasil, histopatolojik inceleme sonucu hastalik Histiositozis X hastaligi olarak rapor edildi.
Olgumuzda tani ve tedavi yaklagimlar literatiir gézden gegirilerek tartisiimistir.

Anahtar kelimeler: Histiositozis X, Langerhans hiicreli histiositozis (LHH), Eozinofilik grani-
lom (EG), temporal kemik

ABSTRACT

Histiocytosis X or Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a disease that posseses three less
distinctive and overlapping states called Eosinophilic granuloma (EG) (chronic local form),
Hand-Schuller-Christian (HSC) disease (chronic generalized form) and Letterer-Siwe (LS)
disease (acute generalizied form). EG ischaracterized by the accumulation of eosinophils
and histiocytes on medullary bone layer. Frequently, EG is presented with localized pain
due to bone involvement. Diagnosis depends on the identification of osteolytic bone lesion
with craniography and computed tomography (CT). Surgical excision, radiotherapy, chemo-
therapy and local steroid injections are the main treatment modalities. In our case, a young
adult patient suffering from pain and swelling on the right temporal region was admitted to
our clinic. Right temporal lytic bone lesion was revealed radiologically. Hystopatologic exami-
nation confirmed the Histiocytosis-X disease after total removal. In our case, diagnosis and
treatment modalities are discussed by referring to the related literature.

Key words: Histiocytosis X, Langerhans cell histiocytosis (LCH), Eosinophilic granuloma
(EG), temporal bone
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GIRIS

Histiositozis X ya da Langerhans hcreli Histiosi-
tozis (LHH), Eozinofilik granilom (EG) (Kronik fokal
form), Hand-Schuller-Christian hastaligi (HSC) (Kro-
nik yaygin form) ve Letterer-Siwe (LS) (Akut yaygin
form) hastaligi olarak isimlendirilen Gg¢ farkl hastalik-
tan olusmaktadir'. EG, Histiositozis X grubu hastalik-
larin etiyolojisi tam olarak bilinmeyen, lokalize ve en
stk gorllen benign formudur?. Olgu sunumumuzda,
klinigimizde opere edilerek LHH tanisi konan 28 ya-
sindaki kadin hasta literatlir gézden gegirilerek tarti-
silmistir.

OLGU SUNUMU

28 yasinda kadin hasta, iki yildir olup, son 6 aydir
artis gosteren bas agrisi ve basin sag tarafinda sislik
sikayeti ile bagvurdu. Kranial direkt grafide sag tempo-
ral bolgede dizensiz sinirli, litik kemik lezyonu goruldi
(Resim 1). Kranial bilgisayarli tomografi (BT) tetkikinde
sag temporal litik kemik lezyonu, magnetik rezonans
goruntileme (MRG) tetkikinde litik lezyona ilave ola-
rak lezyon etrafinda ekstradural yumusak doku reaksi-
yonu da tespit edildi, ayrica intraparankimal herhangi
bir lezyon mevcut degildi (Resim 2 ve 3). Bu bulgular
sonucunda, hasta opere edildi ve kemik lezyonunun
litik kisimlari eksize edildi. Histopatolojik inceleme so-
nucu Langerhans Hucreli Histiositozis olarak bildirilen
hastanin immuinohistokimyasal incelemesi sonucunda
neoplastik proliferasyonu olusturan histiositlerin S-100
protein ve CD1a antikorlari ile pozitif boyandigi sap-
tandi (Resim 4 ve 5). Hastanin TC®™ tiim viicut kemik
sintigrafisinde, sag temporal tutulum disinda herhangi
baska bir lezyon olmadidi tesbit edildi. Lezyonun tek
olmasi nedeniyle eozinofilik granilom tanisi kondu.
Postoperatif kontrol kranial MR incelemesinde sag
temporaldeki lezyonun total eksize edildigi gdzlendi
(Resim 6). Postoperatif ddbnemde nérolojik muayenesi
normal olan hasta 4. ginde taburcu edildi. Hastanin
bir yillik takibi sonucunda yeni bulgu saptanmadi.

TARTISMA

Histiositozis X yada Langerhans hucreli Histiosi-
tozis ( LHH), Eozinofilik grantlom (EG) (Kronik fokal
form), Hand-Schuller-Christian hastaligi (HSC) (Kro-
nik yaygin form) ve Letterer-Siwe (LS) (Akut yaygin
form) hastalidi olarak isimlendirilen birbiri icine gec-
mis Ug farkli hastaliktan olusmaktadir'. Histiositozis X,
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Langerhans tipi histiositlerin proliferasyonu ile karek-
terize, etiyolojisi bilinmeyen, atipik immunolojik reak-
siyon ile ortaya ¢ikan, non neoplastik, nadir gorilen
bir hastalik grubudur®. Bu hiicreler icerisinde, eosinofil
I0kositler, notrofil I6kositler, lenfositler ve plazma hiic-
releri bulunmaktadir.

Eozinofilik granilom (EG), siklikla gocuklarda go6-
ralir ve tek ya da multipl litik kemik lezyonu ile ka-
rakterizedir*. Siklikla puberte 6ncesi 4-12 yaslar arasi
erkeklerde sik gorilir?. Tek kemik lezyonu olan has-
talarin yaklasik yarisi 10 yasinin altindadir, erigkin
hastalarda nadir olarak gorilmektedir. Cocuklarda ve
geng erigkinlerde en sik izlenen lokalizasyon kafatasi-
dir (%27-28) ve en sik kemik tutulumuna bagl lokali-
ze hassasiyet ile prezente olurlar®. iskelet sisteminde
ise en sik kaburgalar (%8-25 ) ve pelvis (% 8-10) tutu-
lur*. Bizim hastamiz da 28 yasinda geng erigkin olmasi
ve tek kemik lezyonu varhgi dolayisiyla nadir gorilen
grup icerisinde yer almaktadir.

Hand-Schuller-Christian ve Letterer-Siwe hastalik-
lari daha agresif formlar olup, histiositik lezyonlar vis-
seral organlari da tutmaktadir, siklikla da akciger, deri
ve karaciger tutulumlari gézlenmektedir'. intraparanki-
mal yerlesimli langerhans hucreli histiositozlar oldukga
nadir gorulur. Yerlesim yeri olarak siklikla temporal lob,
pons ve bazal ganglionlar bildirilmistir. intraparankimal
yerlesimli histiositizis X'lerin ayirici tanisinda, abse,
multiple skleroz, primer ve sekonder neoplazmlar ve
radrasyon nekrozu bulunmaktadir. Hipotalamo-pitui-
ter aks infiltrasyonu sonucu diabetespedes insipitdus,
panhipopittitarizm ve buna bagli hipotalamik ates ve
istah bozuklugu gibi belirtilerle prezente olabilir’.

Eozinofilik granilom’un radyografik gorinimu iyi
demarkasyon gosteren zimba ile delinmis sekilde oval
radyollsent 1-4 cm g¢apli osteolitik yuvarlak lezyonlar
seklindedir; bizim hastamizda da direkt kafa grafisinde
sag temporal litik kemik lezyonu-- gézlenmigtir. Lez-
yonlar blyUyebilir, sayisi artabilir veya birlesebilir. Bu
durumda cografik kafatasindan s6z edilir. Nadir ola-
rak sutur hattini genigletebilir. Bu lezyonlar, boda-go-
zU (bull-eye) olarak adlandirilir®. Eosinofilik graniilom,
radyolojik bulgular 1s1§inda diger kemik tiimorlerinden
ayirt edilmelidir, cinku bu tip lezyonlar osteosarkoma,
ewing sarkom, hemangioma, dermoid kist gibi malign ya
da benign diger kemik lezyonlarina benzeyebilmektedir.
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LHH’un baslica tani koydurucu goérintileme yonte-
mi BT ve MRG’dir®. Kranial BT'de hipodens granuloma
gorulur, kemik pencerede litik lezyon saptanir. MRG
de yumusak doku kitlesi veya inflamasyon tarzinda
gOruntu verir. T1 sekansta LHH hiperintens veya izo-
intens gordillr, T2 incelemede hiperintenstir 8. Histiosi-
tozis X hastalik grubunun kesin tanisinda, geleneksel
histopatolojik incelemeye ilave olarak immunuhis-
tokimyasal teknik kullanilarak histiositlerin S-100 ve
CD1a antikorlari ile boyanmasinin gosterilmesi yeterli
olmaktadir®. Hastaligin tipine klinik manifestasyonlara
gore karar verilir®. Olgumuzda elde edilen patoloji ke-
sitlerinde kemik dokuyu da destriikte eden vezikiiler
kromatinli , santral yerlesimli nukleollere sahip, orta
derecede eozinofilik sitoplazmali, reniform nikleuslu
langerhans hicreleri(LH) ile karakterize infilirasyon
izlenmigtir. Bu hlcreler gevsek yuvalanmalar, yer yer
de solid alanlar olusturmaktadirlar. LH’ ne yogun eo-
zinofil 16kositlerin yani sira PMNL, plazma hicreleri,
dendiritik hicreler ve multinikleer dev hiicrelerin es-
lik ettigi dikkati ¢ekmistir. Mevcut morfolojik bulgular
Langerhans hicreli histiyositozu duisundirmektedir.
Hastamizda, histopatalojik incelemeye ek olarak im-
munuhistokimyasal ¢alisma yapilmis ve S-100 ile
CD1a ile gugli pozitif boyanma tespit edilerek kesin
tani konmustur. Hastamizda lezyonun tek olmasi ve
eslik eden ek klinik tablo olmamasi nedeni ile LHH alt
tipi olduguna karar verilmistir.

Histiositozlarin tek baslarina veya kombine olarak
uygulanabilen tedavi segenekleri arasinda cerrahi ku-
retaj, radyoterapi, kemoterapi, lokal steroid tedavisi
bulunmaktadir’®". Uygun tedavi secimi ile tek lezyon-
lu eozinofilik graniilom vakalarinin prognozu genellik-
le iyidir. Ancak, uygun sekilde tedavi edilmezse, 6zel-
liklede kafa kemiklerinin yaygin tutulumu sonucunda
olusabilecek ensefalit veya ventz tromboz gibi komp-
likasyonlar nedeni ile mortalite % 50’ ye kadar ¢ikmak-
tadir'2.

Histiositozlar i¢in literatlirde genis serileri iceren te-
davi modellerinin olmamasi nedeniyle tedavi secenek-
leri degiskenlik géstermektedir. Ozellikle de eozinofilik
granulom vakalari literatlirde yalnizca sporadik vaka-
lar olarak bulunmaktadir. ileride literatiire yeteri kadar
hastalarin bildirilmesi ve genis serilerin yayinlanmasi
ile tedavi stratejileri daha duzenli ve faydal olabilir. Bi-
zim hastamizin tek lezyonu olmasi nedeniyle ve cerra-
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hi olarak tam kiiretaj yapiimasi dolasiyla ek bir tedavi
geregini gérmedik.

Sonug olarak, ¢cocukta veya geng eriskin bir has-
tada kafa kemiklerinde ya da kaburgalarda osteolitik
bir lezyon tespit edilirse, eozinofilik granilom ayirici
tanida mutlaka dustnuiimeli; tedavi segenekleri hasta-
ya ve lezyona goére en uygun sekilde dizenlenmelidir.

Resim 1. Kraniyal X-ray’de sag temporal bélgede, diizgin sinirli
osteolitik kemik lezyonu gorulmekte

Resim 2. Kranial BT'de sag temporal kemikte 14x10 mm
boyutunda sag temporal kemigi desturikte edip, ekstradural
mesafede yer alan noduler kemik lezyonu gérilmekte
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Resim 3. Aksiyal T1 agirlikli kontrasth MR gériintiilemede, sag Resim 5. Langerhans hicreleri S-100 protein ile diffiiz pozitiflik
temporal bolgede, kemigin ic ve dis tabulasini destriikte eden gostermektedir.( x200, S-100 imminohistokimyasal boyama)
kismen kontrast tutan 13x11mm boyutlarinda hipointens litik
lezyon goérulmekte

Resim 4. H-E boyama ile 200 buylutmede gelisigiizel yuvalanmalar Resim 6. Postoperatif 2. Ayda gekilen aksiyal T1 agirlikli MR
ile kemik dokuya kadar ilerlemis Langerhans hiicreleri ve goriintilemede, preoperatif izlenen lezyonun total olarak ¢ikarildigi
bunlara eslik eden yogun eozindfiller (ok) ve multiniikleer dev goriilmekte
hiicre (okbasi) goriilmekte
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