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Lichtenstein ve Jaffe 1940 yihinda, kemikte histiosit ve ¢ok sayida eozino-
fillerin izlendigi litik lezyonlar tesbit etmis ve bu duruma eozinofilik gra-
nulom adini vermisledir. Histiositozis-x terimi, ilk kez 1953 yilinda Lich-
tenstein' tarafindan viicutta herhangi bir organ sisteminin baslica retikilo-
endoteryal elemanlarini tutan, nonneoplastik durumu izah icin kullaniimis-
tir. Bugiin bu terim, mononiikleer fagositik sistem hiicreleri olan histiosit-
lerin proliferasyonu sonucu gelisen histiositik bozukluklar icerisinde yer
alan hastalik icin kullamimaktadir. Histiositozis x'de herne kadar tutulan
bazi organiarda bazi morfolojik degisiklikler goriilse de esas lezyon granu-
lomatoz olup, degisik sayida inflamatuar hiicrelerle birlikte histiositlerin
kompakt bir kolleksiyondur 3+ '

Burada klinigimizde 1982-87 yillart arasinda ameliyat edilen 6 eozinofilik
granulom olgusu takdim edilmektedir.
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Materyal ve metod

vigular 5-30 yaslan arasinda olup 1. dekadda 3 olgu, 3. dekadda 3 olgu
vardir.

Lokalizasyon : 2 olgu frontal, 2 oigu temporal kemikte, 2 olgu verteks bél-
gesinde bulunmustur.

Lezyon biiyiiklikleri : 2x1 cm. ile 3x3 e¢m. arasinda bulunmustur.

Olgularin yalmiz birinde travma oykiisii bulunmustur. Olgularin hepsi lez-
yon bolgesinde sach deride sislik ve bazilarinda ayns bélgede agri sika-
yetiyle basvurmuslardir. Olgularin sistemik ve nirolojik muayeneleri nor-
mal bulunmustur. Biyokimyasal tetkik olarak rutin idrar ve kan tetkikler:
yapilmis ve bir dzellik gbstermemistir. Biitiin olgularda kemik taramasi ya-
pilmis ve baska bir lezyona rastlanilmamistir. Kafa grafilerinde lezyon bol-
gesinde litik lezyon goriilmiistiir. Ameliyatta, bu bdlgede yuﬁ1u$ak kivam-
I, sari-kahverengi ve dura iizerinde oturmus kitle bulunmustur. Kitle du-
radan kolaylikla ayrilmis olup higbir olguda kitlenin beyinle iliskisi bulun-
mamistir. Biitiin olgularda kitleler total olarak gikanlmistir. Alinan kitlenin
histopatolojik incelenmesi sonucu eozinofilik granulom tamisi konmustur.

Olgulardan 2'si 6 yil, 2'si 5 yil, 2'si 1,5 yil takibedilmis rekiirrens géril-
memistir. Olgulardan birine ameliyat sonrasi kemoterapi uygulanmis olup
prednisone -+ vinblastin sulphate verilmistir.

Olgulardan birine ait kéfa grafisi (Resim 1), Bilgisayarli Beyin Tomografisi
(Resim 2) ve histopatolojik inceleme (Resim 3-4-5) gorilmektedir,

Tartisma

Histiositozis -x'de tutulma derecesi soliter kemik lezyonlarindan, deri, lenf
nodlari, akciger, karacigei, mide, timis, dalak, kemik iligi, santral sinir sis-
temi gibi organ tutulumuna kadar olabilir. Lichtenstein ve Otani,' Hand-
Schiiller-Christian ve Letterer - Siwe gibi sistemik semptom kompleksleri-
nin kemik lezyonlarinin histolojik olarak eozinofilik granuloma benzer ol-
dugunu saptamislardir. Lichtenstein’® bu ¢ antitenin histiositozis - x'in
spektrumunu teskil ettigini bildirmis ve bu gériis genel olarak kabul edil-
migtir. Histiositozis, gocuklarin ve geng erigkinlerin bir hastaligidir. Multipl
ve rekiirrent tutulma sahalari gésteren Hand-Schiiller-Christian ve Letterer-
Siwe kiiclik cocuklarda gériiliirken, soliter ve nonrekiirrent lezyonlar gos-
teren eozinofilik granulom daha biyiik ¢ocuklarda ve geng eriskinlerde da-
ha karakteristiktir. Bizim QOlgularimizin yaslari da bu duruma paraleldir.
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Goriilme stkligr 1 yasin altindaki gocuklarda yilda yiizbinde birdir. Kon-
jenital olgular bildirilmistir. Erkeklerde daha fazla gorilir, kiz erkek orani
1/3'dir. Histiositozisx'in etyolojisi heniiz tam olarak anlagilamamstir.
Neoplastik, iltihabi veya reaktif bir olay olup olmadig tartismalidir. Histo-
kimyasal ve ultrastriiktiirel calismalar belirlenemeyen bir etkene kars: ce-
vap olarak matiir ve immatir histiositlerin proliferasyonunu ortaya koy-
maktadir. Kardeslerde ve ikizlerde gériilen olgular genetik egilimi disin-
diirmektedir. Son yillarda Nezelof yeni bir hipotez ileri slirmisttr. Nezelof
Langerhans hiicrelerinin mononikleer fagositik sisteme ait, yani kemik iligi
kékenli oldugunu, deriye, akcigerlere ve lenfoid dokuya go¢ ettiklerini ve
Histiositozis-x'in Langerhans histiositlerinin patolojik bir proliferasyonu so-
nucu gelistigini diisinmektedir. Yine son yillarda Histiositozis-x histiosit-
lerinin prostoglandin (PGD:) salgiladiklari gdsteriimis ve prostoglandinle-
rin hastaligin patogenezinde rolii olabilecedi diisiniimistdr.

Eozinofilik granulomda lokal hassasiyet ve agri bu [ezyona dikkati ceker.
Direkt grafilerde diizensiz rarefaksiyon gériilir. Kemik lezyonlari yillarca
degismeden kalabilir, spontan olarak kaybolabilir veya giderek ilerleyebi-
lir. Radyoterapi kiratif olabilir ancak ayirict tanidaki giclik nedeniyle cer-
rahi olarak total eksizyon tercih edilir. Lezyon kiiretajdan sonra iyilesir ve
soliter lezyonlarda dura tutulmadikga radyoterapi gereksizdir. Bizim olgu-
larimizda da dura intakt bulunmustur. Lokal olarak biopsi ve kiiretaj yapi-
lan hastalardan aymi yerde rekiirrens gdzlenmemistir. Ancak, Nesbit’ ve
Krivit kiiretaj uygulanan 21 olgudan 5'inde sonradan yeni lezyon gozlemis-
lerdir, fakat kiirete edilen yerde rekiirrens gozlememislerdir. Lokal lezyon-
larda verilecek karar lezyonun kiiretemi edilecegi yoksa radyoterapi mi ve-
rilecegidir. Kiretaj kolay oldugu zaman biopsiyi takiben uygulanir. Lieber-
man® bu gorisi desteklemektedir. Radyoterapi endikasyonlari su sekilde
ozetlenebilir.

1 — Biopsi+ kiiretaji takiben nitkseden olgularda

2 — Orbita gibi cerraki eksizyonun zor oldugu lokalizasyonlarda.

3 — Diger tibbi nedenlerle cerrahinin kontrendike oldugu durumlarda
Radyoterapi dozu 1000 rad’in altindadir (tercihan 3 giin icinde 500-600 rad}.
Lokalize lezyonlarda cerrahi olsun, radyoterapi olsun iyi sonug vermesi lo-
kalize lezyonlarda kemoterapinin yerinin az olmasina neden olmaktadir.

Eozinofilik granulomun diger iki hastahktan ayirdedilmesi onemli olup,
Matson,” jeneralize histiositozisi degerlendirmek igin kemik taramasinin
énemine isaret etmistir. Eozinofilik granulom genellikle soliter bir lezyon-
dur, fakat multipl de olabilir. Histiositozisde multipl kafatasi lezyonlart ge-
nellikle yaygin iskelet tutulumuyla birliktedir. Lezyonlar kafatasinda iske-
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letin diger kisimlarindan daha sik goriiliir. Diabet insipitle sonuglanan hi-
potalamik tutulumun goézlendigi olgular vardir. Komplet diabet insipit ge-
listijinde lokal radyoterapi basariit degildir. Parsiel diabet insipit olgula-
rinda lokal radyoterapinin (1200 rad®, Co) diabetin kontrola girmesine yar-
dimci olabilecegine dair fikirler vardir.

Jeneralize hastalikta kemoterapi uygulanmalidir. Uygulanan tedavi predni-
sone-+-vinblastin sulphate'dir. Ayrica chlorambucil, 6-mercaptopurine, met-
hotraxate, vincristin sulphate, cyclophosphamide bu hastalhikta etkili ilag-
lardir.

Bu hastaligin ayirici tanisinda epidermoid kistler, myelom ve metastazlar
gbzoniinde bulundurulmaldir.

Ozet ‘

Bu makalede klinigimizde ameliyat edilen ve kafa kemiklerinde eozinofilik
granulom bulunan 6 olgu tamitilmis ve konuyla ilgili literatir gozden ge-
girllmistir.

SUMMARY

Eosinophilic Granuloma

In this article, six patients with eosinophilic granuloma of the skull, who
had been operated on in our hospital, were presented and relevant lite-
rature also been reviewed.
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Resim 1
Direkt kafa grafide litik lezyon

Resim 2
Lezyonun Bilgisayarli Tomografl goriiniimii
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Resim 3
Kemik dokusunu yikima ugratmis
eozinofilik granulom H.4+EX100
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Resim 4
Resim 3'iin 200 biiylitme ile goruniimii H -+ EX200
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Resim 5

Lenfosit, plazmosit, histiosit ve bol miktarda
eozinolilik lokositlerden olusan granulomun
tipik goriinimi H4 EX600



to

KAYNAKLAR

Lichtenstein L: Histiocytosis-x: Integration of eosinophilic granuloma of
bone, Letterer-Siwe disease and Schiiller-Christian  disease as related
manifestations o fa single nosologic entity. Arch Pathol 56:84-102, 1953.

Avioli LV, Lasersohn JT, Lopresti JM: Histiocytosis-x (Schiiller-Christian
disease: A clinicopathological survey, review of ten patients and the
result of prednisone therapy. Medicine (Baltimore) 42: 119-147, 1963.

Burger P C, Vogel FS: Surgical pathology of the Nervous System and
Coverings New York, John Wiley and Sons, 1976, pp 17-25.

Favara BE, Mc Carthy RC, Mierau GW: Histiocytosis-x. Hum Pathol
14: 663-676, 1983.

Lichtenstein L. Bone Tumors. 3rd. Ed. St. Louis C.V. Mosby co., 1965.

Nezelof C, Prileux-Herbet: Disseminated Histiocystosis-x. Analysis of
prognostic factors based on a retrospective study of 50 cases Cancer
44:1824, 1979.

Nesbit M E and Krivit W: Histiocytosis. Caneer in children. Springer
Verlag 1975 pp 193.

Lieberman P H, Jones C R, Dargoen HW: A reappraisal of eosinophilic
granuloma of bone, Hand-Schiiller-Christian syndrome and Letterer-Siwe
syndrome, Medicine 48: 375, 1969

Matson D D: Neurosurgery of Infancy and Childheod. Springfield, Ii1.
Charles C Thomas, 1969.





