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OzZET

Temporal kemikten dofan ve kisa zamanda biyilk bovutlara vlagan
bir eozinofilik granulom olgusu, bu tip hizl: seyir gbsteren
olgular:in seyrek olusu nedeniyle rapor edilmistir.

SUMMARY

A case with eosinophilic granuloma of temporal bone which reached
a largs size in a short period was reported because of the rarity
of with such a rapid progress.
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Eozinofilik granulom histiositozis - x grubuna giren bir hastabhktr.
1940 yilinda Lichtenstein ve Jaffe kemikte histiosit ve ¢ok sayida
eozinofillerin izlendigi litik lezyonlar saptamis ve bu duruma eozino-
filik  granulem adimt  vermislerdir. Histiositozis-x terimi ilk  kez
Lichrenstein ! tarafindan kullanilmigtir. Bugtin bu terim, mononiikleer
fagositik sistem hiicreleri histiositlerin proliferasyonu sonucu gelisen
histiositik bozukiuklar icerisinde ver alan bir hastahk icin kullani-
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maktadir. Histiositozis -x grubuna giren 3 hastalik mevcuttur. Bunlar;
Hand-Schiiller-Christian, Letterer-Siwe ve eozinofilik granulomdur.
Burada klinik ve histopatolojik olarak eozinofilik granulom tanis:
konulan bir olguyu kisa zamanda biiyitkk boyutlara varmasi ve bu
sekilde hizli seyir gosteren = olgularin seyrek goriilmesi nedeniyle
yayinlamay! uygun gordik.

Vaka Takdimi

2 yaginda kiz c¢ocugu sag kulak cevresinde ve yiiziin sag tarafinda
sislik sikayetiyle getirildi. Oykisiinden 2 ay 6nce merdivenden distiga
ve bundan 25 gin sonra sag kulak arkasinda siglik ortaya ciktigi
ve sigligin stratle buyadaga, 15 gindir sag kulagindan kanamasi
oldugu ogrenildi. KBB muayenesinde sag dis kulak yolunu kapatan
ve buradan digart c¢ikan kitle mevcuttu. Sag aurikiila cevresinde
aurikiilayr tabandan iten 10x15%5 cm boyutlarinda yumusak doku
sisligi mevcuttu (Resim 1). Oskaltasyonda kitlede afurtim yok, bila-
teral submandibular mikroadenopatiler mevcuttu. Kan biyokimyas:
ve diger sistem muayeneleri normaldi. Direkt kafa grafilerinde sag
temporal kemikte yaklasik 4x4 cm.'lik litik lezyon mevcuttu. Bilgi-
sayarlt beyin tomografisinde (Resim 2) temporal kemiktekl lezyon
ve yumusak dokudaki kitle gortlmektedir. Dis kulak yolundan alinan
biopsinin histopatolojik inceienmesi sonucu eozinofilik granulom tanisi
konuldu. Kemik taramasinda bagka lezyon saptanmadi. Ameliyata
alman hastada temporal adelenin altinda, sari-kahverengi, kapsiilsiiz.
¢evre dokulardan kolay ayrilabilen, yumusak bir kitle ile karsilasildi.
Kitle 6nde yuz kaslarina, arkada mastoid kemige, altta temporomandi-
bular ekleme uzamyor ve dig kulak vyolundan disari c¢ikiyordu.
Duradan kolaylikla ayrilabilen kitlenin, intradural uzantisi voktu,
total olarak cikarildi.
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Resim 2.

Histopatolojik inceleme: Hazirlanan kesitlerde bol kapiller damarh
kanama alanlari iceren doku o6rneginde seyrek lenfosit, eozinofil
l6kosit, histiosit ve dev hiicreden olusan timoéral yapt izlenmistir.
Histiositler dizensiz cekirdekli, genis eozinofilik veya graniilo stop-
lazmali olup bazilarinda bol hemosiderin pigmentinin varhig: dikkati
cekmektedir. Bazi alanlarda histiositler damar duvarina tutunmus
gérinimdedir. Dev hlcreler eozinofilik sitoplazmali, ¢ok sayida c¢ekir-
dege sahiptir.

Resim 3. Eozinofilik granulomda eozinofil ldkosit ve
histiositlerin gdrintmi (H.E x 200).
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Resim 4: Eozinofilik granulomda eozinofillerin ve kanama alanina
yakin bOlgedeki histiositlerin gdrinimi(H.E x 400).

TARTISMA

Histiositozis -x kemik, deri, lenf nodlari, akciger, karaciger, mide,
dalak, timiis, kemik iligi, santral sinir sistemini tutabilen bir hasta-
liktir. Histiositozis-x grubu hastaliklarin her birinin klinik 6zellikleri
vardir. FEozinofilik granulomda ilk semptom genellikle yumusak doku
sisligidir. Bazen hastalar kemik lezyonunun oldugu yerde agri ile
gelebilirler 1,2,3 . Letterer-Siwe'li hastalar daha ¢ok erken g¢ocukluk
vaslarinda deri dokiintiileri, karin sigligi, agiz yaralart veya kulak
akintisi ile gelirler. Muayene bulgusu olarak da petesi veya purpura,
hepatosplenomegali, gingivitis, otitis, lenfadenopati sik gorulmekte-
dir *»3, Hand-Schiller-Christian'li hastalarda ilk semptom diger ikisin-
den degisik olarak politri, polidipsi ve ekzoftalmi olabilmekte, yine
diger klinik bulgular da bu hastalarda gorilebilmektedir *+2:% . Kemigin
eozinofilik granulomu etyolojisi bilinmeyen, c¢ocuklarda ve geng erig-
kinlerde primer olarak kemikleri etkileyen benign bir hastaliktir.
Toplanmis serilerde olgularin %35'i 4 yasin altinda, %75'1 20 yasin
altinda saptanmigtir > Gorillme sikligi 1 yasin altindakilerde 100.000'de
1 ve 15 yasm altindakilerde yilda 100.000'de 0.2'dir. Erkeklerde
daha fazla goralir. Kiz-erkek oram 1/2'dir.

Histiositozis-x'in etyolojisi konusunda birgok fikirier ileri strilmisse
de konu halen aydinlanmamistir. Etyolojide travma tizerinde durulmus-
tur. Bazi olgularda travma oykiisi vardir. Burada takdim edilen olguda
da travma oykiisi vardir. Ancak travma oyktst saptanmig olgular
azdir. Her nekadar klasik bilgi hastaligin genetik yoni olmadigi
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seklinde ise de kardeslerde ve ikizlerde rapor edilen olgular etyoloji-
de genetik faktériin de rolt olabilecegini g(’jstermektedirs. Histokim-
yasal ve ultrastritktlirel calismalar belirlenemeyen bir etkene karst
cevap olarak matiir ve immatir histiositlerin proliferasyonunu disin-
diirmektedir.

Son yillarda Nezelof’ , Langerhans hiicrelerinin mononiikleer fagositik
sisteme ait, yani kemik 1ligi kokenli oldugunu, deriye, akcigerlere
ve lenfoid dokuya go¢ ettiklerini ve histiositozis-x'in Langerhans
histiositlerinin patolojik bir proliferasyonu sonucunda gelistigini diisiin-
mektedir. Etyoloji konusunda ¢ok cesitli simiflandirmalar yapilmis-
sa da bunlar arasinda ¢ok az fikir birligi vardir. Ancak dGzerinde
bircok mitellifin birlestigi nokta etyolojide tek bir faktdrtin rol oyna-
madigidir. Yaymnlanmig konjenital olgular vardir®. Yine son yillarda
histiositozis-x histiositlerinin prostoglandin (PGD2 ) salgiladiklar:  gos-
terilmis ve prostoglandinlerin hastalifin patogenezinde rolii olabile-
cegi tzerinde durulmustur .

Histiocyte Society'nin 1985 toplantisinda s6z konusu (¢ hastaligin
Langerhans hiicre histiositozis'i (LCH) adiyla anilmasi teklif edilmis-
tir. Fakat bu hastaliktaki primer anormal hiicrelerin, Langerhans
hticrelerinin karsiligi oldugu konusunda hentiz tam bir fikir birligi
yokturB.

Eozinofilik granulomda en c¢ok tutulan kemikler kafatasi, kosta,
vertebra ve uzun kemiklerdir. Lezyon yumusak olup, kemigin medil-
ler kavitesinden baslar ve kemigin her iki korteksini erode eder.
Durayr delmez ve ikinecil enfeksivon olmadikca cildi delmez. Direkt
grafilerde kenarlar: diizensiz rarefaksiyon gorulir.

Lokal lezyonlarda radyoterapi ile iyilesme saglanabilir fakat kesin
tant ancak biopsi ile konulabileceginden total eksizyon mumkan olan
olgularda tercih edilir. Lieberman® da bu gorisii desteklemektedir.
Soliter lezyon total cikartildiktan sonra ayni yerde nitksetmez, ancak
baska yerlerde yeni lezyonlar gelisebilir. Nesbit ve arkadaslar: 21
olgudan 5'inde sonradan yeni lezyon gelistigini bildirmiglerdir. Tek
lezyonda 500-600 rad dozunda kisa siirede uygulanan radyoterapi
ise:

1 — Biopsi ve eksizyonu takiben niitkseden olgularda,

2 — Lezyon orbita gibi total eksizyonunimkansiz oldugu lokalizasyon-
larda oldugunda,

3— Cesitli tibbi nedenlerle cerrahinin kontrendike oldugu durumlar-
da kullanilmalidir*’

Histiositozis-x'de diabet insipitle sonuclanan. hipotalamik tutuima
olabilir. Komplet diabet insipit olgularinda radyoterapi etkisiz olup,
parsiel diabet insipit olgularinda ise hastaligin kontrole alinmasinda
etkilidir.

Kafatasinda eozinofilik granulom tek veya multipl lezyon seklinde
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olabilir. Multipl “lezyon oldugunda genellikle iskelette de yaygin lez-
yonlar bulunur. Bu tir olgularda kemoterapi uygulanir. Bugiin o6neri-
len tedavi prednisone+vinblastine sulphate'dir. Bundan basgka
chlorambucil, cyclophosphamide, methotrexate, vincristine sulphate,
6-mercaptopurine bu hastalikta etkili ilaclardir.

{laca baglangic cevabi alindiktan sonra ilaca ne kadar devam edile-
cegi onemlidir. Bazi olgular ilaca baglandiktan 2-3 ay sonra bile
ilaca cevap vermezler. Bircok onkolog ilaca cevap alindiktan sonra
6 ay devam etmeyi uygun gormektedir. Niiks gorulen olgularda ilaca
2,5-3 sene devam edilmelidir. Bizim olgumuzda kitlenin siratle biiya-
mesi ve dig kulak yolundan disari cikmasi nedeniyle cerrahi tedavi
tercih edilmis, kitle total ¢ikartidigindan radyoterapiye gerek gorul-
memistir. Ancak hizli seyir gostermesi nedeniyle ameliyat sonras:
kemoterapiuygulanmigtir (Prednisone + vinblastine sulphate).

Bu olgunun yaymlanmasinin nedeni kitlenin ¢ok kisa zamanda biiyiik
boyutlara ulagmasidir. Genellikle kafa kemigindeki eozinofilik granu-
loin  olgularinda lezyon bolgesinde hafif bir kabariklik yapmasi veya
ancak palpasyonla hissedilecek bir kabariklik seklindedir. Bu kadar
bitylik boyutlara ulasan ve dig kulak yolundan disar1 acilan, kitleler
bu hastalik icin sik rastlanmayan durumlardir.
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