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CASE REPORT /OLGU SUNUMU

Bilateral Basis Mandibulariste Goriilen Langerhans Hiicreli Histiyositozis: Nadir Bir Olgu

Langerhans Cell Histiocytosis in Bilateral Basis Mandibularis: A Rare Case
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Otoimmiin bir hastalik olan Langerhans hiicreli histiyositoz
(LHH), kemik iligi kaynakli atipik histiositlerin anormal
proliferasyonu ile karakterize nadir goriilen bir hastalik grubudur.
Sistemik hastaligi olmayan 57 yasinda erkek hasta klinigimize
konsiiltasyon amact ile bagvurdu. Hastada bilateral mandibula
korpusta hafif diizeyde agr1 ve deride kasint1 sikayeti mevcuttu.
KIBT incelemesinde mandibula alt sinirinda baziste, bilateral
yikim alanlari izlendi. Kemikte ekspansiyon ve periost reaksiyonu
izlenmedi. LHH tanis1 alan hastada ekstraskeletal yayilim
goriilmediginden eozinofilik graniilom varyanti olarak kabul
edildi. Bu olgu sunumunun amaci, bilateral basis mandibulada
yikima sebep olmus nadir yerlesimli LHH olgusunu sunmaktir.
Ayrica ilk tutulum bolgesi genellikle bas ve boyun bdlgesi olmast
nedeniyle dig hekimlerinin erken tanida 6nemli rol aldigi bu
hastaligin radyografik verilerini sunmaktir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiyositoz,
Eozinofilik graniilom, Konik 1s1nl1 bilgisayarli tomografi

ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis (LCH), an autoimmune disease,
is a rare group of diseases characterized by abnormal proliferation
of atypical histiocytes originating from the bone marrow. A
57-year-old male patient with no systemic disease applied to our
clinic for consultation. The patient had mild pain in the bilateral
mandible corpus and itching on the skin. CBCT examination
revealed bilateral destruction areas on the mandible basis. No
bone expansion and periosteal reaction were observed. The patient
diagnosed with LCH was accepted as an eosinophilic granuloma
variant since no extraskeletal extension was observed. This case
report aims to present a rare case of LCH that destroyed the bilateral
basis mandible. In addition, it is to present the radiographic data
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of this disease, in which dentists play an important role in early
diagnosis since the first involvement area is usually the head and
neck region.

Keywords: Langerhans cell histiocytosis, Eosinophilic
granuloma, Cone beam computed tomography

GIRIS

Langerhans hiicreli histiyositoz (LHH), soliter
eozinofilik graniilom, Letterer-Siwe hastaligi ve Hand-
Schuller-Christian hastaliginin  dahil oldugu hastalik
grubunu kapsar. Genellikle iskelette ve ender olgularda
yumusak dokuda goriiliir. Kemik lezyonlarinin %]1’inden
azini olusturur. LHH tek odak halinde olabilecegi gibi
multifokal, agresif bir hastalik olarak da goriilebilir.
Hand-Schiiller-Christian hastaligi ¢oklu kemik tutulumu,
diabetes insipidus ve ekzoftalmus ile birlikte goriilebilir.
Letterer-Siwe hastaligi ¢ogunlukla 3 yasindan 6nce goriilen
LHH’nin en agir formudur. Graniilomatdz reaksiyonun
viicudun her tarafina yayildigi bu formda aralikli ates,
hepatosplenomegali, anemi, lenfadenopati, hemoraji géze
carpan belirtilerdir (Kumar et al., 2015; Luz et al. 2018).

Maksillofasial bolgede en ¢ok mandibula etkilenir.
Tim LHH hastalarinin %10’unda oral bulgular mevcuttur.
LHH lezyonlar1 genellikle hizla gelisir ve kiint, siirekli bir
agriya neden olur. Cenelerde goriillen LHH olgularinda
gingivitis, dis eti kanamasi, kemikte bilylime, yumusak
doku kitlesi, dislerde mobilite, dis kaybi, agr1 ve lilserasyon
gibi belirtiler gozlemlenir (Madrigal-Martinez-Pereda et
al. 2009; Coleman et al. 2013; Lajolo et. al. 2012).

LHH lezyonlar1 kemikte yikima, dislerde yiizen dis
goriinimiine, mobilite ve mindr kdk rezorpsiyonuna
neden olabilir. Intraossedz lezyonlar periosteal kemik
reaksiyonunu uyarabilir. Dis kortikal tabakanin yikima
ugradig1 lezyonlarda yumusak doku uzanimi izlenebilir.
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Mandibula maksillaya gore daha sik etkilenir. Her iki
cenede posterior bolgede anterior bolgeye gore daha
sik rastlanir. Kemik i¢i lezyonlar soliter bir yerlesim
gosterirken alveolar bolgede yerlesen lezyonlar multipldir.
Cenelerdekisoliterlezyonlarabaskakemiklerdekilezyonlar
eslik edebilir. Kemik i¢i lezyonlar radyografide diizensiz,
oval veya dairesel bir gériiniime sahip olabilir. Alveolar
lezyonlar genellikle dis kokiiniin orta boliimiinden baslar
ve kepge ile oyulmus goriintii olusturur. Cenelerde goriilen
LHH lezyonlar1 genellikle radyolusenttir (Madrigal-
Martinez-Pereda et al. 2009; Coleman et al. 2013; Lajolo
et. al. 2012).

Lokalize ¢ene lezyonlart genellikle cerrahi kiiretaj ile
tedavi edilir. Tutulan kemik ve lezyon sayisi, lezyonun
bliylikligi, lokalizasyonu ve hastanin yasina bagli olarak
kiiretaj, kemoterapi, radyoterapi ayri ayr1 veya birlikte

uygulanabilir (Coleman et al. 2013; Fang & Jiang 2017).

Bu olgu sunumunun amaci, bilateral basis mandibulada
yikima sebep olmus nadir yerlesimi ile langerhans hiicreli

histiyositozis olgusunu sunmaktir.

OLGU SUNUMU

Istanbul Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz,
Dis ve Cene Radyolojisi klinigine 57 yasinda erkek hasta
konsiiltasyon amact ile bagvurdu. Anemnezinde herhangi bir
sistemik hastalig1 olmadig1 6grenildi. Hasta 5 ay dnce korpus
mandibulada bilateral deri kasintisi basladigini bildirdi.
Ayrica 4 ay once bilateral mandibular birinci premolar
diglerin c¢ekildigini, ¢ekimlerinin zor ve agrili gectigini
ardindan ilgili bolgede agr sikayeti basladigini belirtti. Bu
sikayet ile farkli dis hekimlerine bagvuran hastanin defalarca
antibiyotik ve agri kesici kullandig1r ancak sikayetlerinin
geemedigi Ogrenildi. Hastanin ilgili bolgelerde hafif
diizeyde siirekli agr1 ve deride kasinti diginda semptomu
yoktu. Yapilan intraoral muayenede hastanin dis eksiklikleri
diginda bir bulgu gozlenmedi. Ekstraoral muayenede ise
palpasyonda artan agri mevcuttu, ancak krepitasyon veya
fluktuasyon alinmadi. Lenf muayenesinde anormal bulgu

goriilmedi (Resim 1).

Resim 1: Hastaya ait ekstraoral ve intraoral gériintiiler

Hastada yakin tarihte implant planlamasi i¢in alman
panoramik ve konik 1sinli bilgisayarli tomografi (KIBT)
mevcuttu.  KIBT
mandibulada, mental foramen hizasinda, mandibular kanal

goriintiileri incelemesinde  korpus
inferiorunda, sag tarafta daha genis olmak {izere bilateral
kemik yikim alanlart tespit edildi. Lezyonlar mandibula
bazisten mandibular kanalin alt sinirma kadar uzanim
gosteriyordu. Mandibula alt smirinda baziste, bukkal ve
lingual kortikal kemikte yikim izlendi. Her iki tarafta bukkal
kemik yikimi lingual kemik yikimindan daha fazlayd:.
Mandibular kanalin deplase olmadigi, kanalin inferior ve
bukkal kemik smirmin incelmis oldugu goriildii. Lezyonlarin
ekspansiyon yapmadan kortekste yikima neden oldugu ancak
periost reaksiyonu olusturmadigr goriildii. (Resim 2,3).

Histopatolojik degerlendirme sonrast LHH tanisi alan
hastada yapilan medikal konsiiltasyonda mandibula tutulumu
disinda LHH tutulumu olmadig1r 6grenildi. Ekstraskeletal
yayilim gortlmediginden eozinofilik graniilom varyanti
olarak kabul edildi. Ayrica diisiik doz radyoterapi tedavisi
alan hastanin 2 senelik takibinde niiks gelismedigi bildirildi.

Resim 2: Hastaya ait KIBT goriintiileri
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Resim 3: Hastaya ait 3 boyutlu rekonstriiksiyon goriintiisii

TARTISMA

Langerhans hiicreleri (histiyositler) kemik iliginden
koken alan, antijenleri yakalayan, isleyen ve lenfositlere
sunan dentritik hiicrelerdir. Immun sistemin &nemli bir
pargasi olan bu hiicrelerin asir1 ¢ogalmasi ve degisik
organlarda birikmesi LHH hastaligina neden olur (Kapukaya
et al. 2013).

LHH nadir goriilen bir hastaliktir. Erkek hastalarda
kadin hastalara gore daha fazla goriliir. Klinik olarak
tek sistem veya mulltisistem tutulum olabilir. Tek sistem
formunda genellikle deri, lokalize akciger, kemik ve
lenf nodu tutulumu goriliir. Multisistem formunda ise
karaciger, akciger, dalak, gastrointestinal sistem ve
hematopoetik sistem tutulumu ile karsilasilabilir. Genellikle
asemptomatiktir. Iskelet lezyonlar1 genellikle rastlanti
sonucu fark edilir. Semptomatik lezyonlarda en sik goriilen
belirtiler agr1 ve sisliktir. Etkiledigi organa bagli olarak
farkli belirtilere neden olabilir. Bir¢ok olguda spontan
regresyon bildirilen LHH, hizli progresyon gosterip 6liime

de sebep olabilir (Kumar et al. 2015; Kapukaya et al. 2013).

Erken donemde LHH lezyonlari agresif bir goriiniimde
olabilir. intraossedz lezyonlar ekspansiyona ve perforasyona
sebebiyet verebilir. Kortikal kemik etkilendiginde periosteal
kemik reaksiyonuna neden olabilir. Sklerotik sinirlar,
iyl smurlt bir lezyonun iyilestiinin gostergesi olabilir
(Lieberman et al 1996).

LHH’nin en sik etkiledigi kemikler kafatas1 kemikleri,
femur, mandibula, pelvis ve omurlardir. Olgularin %30’unda
oral ve perioral lezyonlar bulunur. Oral semptomlart
genellikle agri, sislik, kemik kaybi, mobil disler, dis
kayiplar1 ve gingivitistir. Oral bolgede izole tonsil tutulumu
sadece birkag olguda bildirilmistir (Atalay et al. 2014).

LHH i¢in intraoral bolge genellikle ilk tutulum
alanidir. Bu nedenle dis hekimleri erken teshiste onemli
rol oynamaktadirlar. Semptomlarinin spefisik olmamasi
nedeniyle yanlis teshisler konabilmektedir. Hastaligin
yikict dogasi nedeniyle agresif periodontitis, osteomyelit
ve malignite ile karisabilmektedir (Xie et al. 2021).
Periodontal hastaliktan, LHH’in karakteristik kepge ile
oyulmus goriiniimii ile ayrilabilir. Kemik yikiminin merkezi
kokiin orta ticliistidiir (White & Pharoah 2009). Skuamdz
hiicreli karsinom genellikle soliter, kotii tanimlanmis
bir radyolusensi gosterir ve bir yumusak doku kitlesi ile
iliskili olabilir. Osteomiyelitte ise en belirgin belirti sekestr
olusumudur. Ancak LHH icin kesin tani histopatolojik
inceleme ile konmaktadir (Hwang et al. 2019; Koong 2017).

Cene tutulumu alveolar progesde ve ¢enenin bagka
bolgelerinde kemik i¢i olabilir. Kemik i¢i lezyonlar
genellikle soliterken, alveolar lezyonlar multipldir.
Mandibula maksillaya oranla daha fazla tutulur ve posterior
bolgelerde tutulum daha siktir. Ramus mandibula kemik igi
lezyonlarin en sik tutuldugu bolgedir. Alveolar lezyonlar
genellikle dis koklerinin ortasindan baslar ve kepce ile
oyulmus goriiniim mevcuttur. Dis kdklerinin ¢evresindeki
kemigin yikimi1 sonucu yiizen dis goriiniimii olusabilir.
Kemik i¢i lezyonlar ise diizensiz, oval ya da dairesel sekilli
olabilir. Cenelerin herhangi bir bolgesinde korteksi harap
edip yumusak doku lezyonu olusumu goriilebilir. Periost
reaksiyonu tabloya eslik edebilir (White & Pharoah 2009;

Koong 2017).

LHH yasa ve klinik tabloya gore iige ayrilir. Letterer-
siwe hastalig1 ¢ocuk ve bebeklerde goriiliir. Coklu sistem
Hand-Schuller-Christian
hastaligr iskelet disi lezyonlarin coklu oldugu kronik

tutulumu ile karakterizedir.
dissemine formudur. Eozinofilik graniilom hastaliginda ise
soliter veya multipl iskelet lezyonlar1 ve nadiren iskelet dis1
yayilim gosteren kronik lokalize formudur (Yashoda-Devi
etal. 2012; Aruna et al. 2011).

Diabetes insipidus hipofiz bezi tutulumu nedeniyle
yaygin bir LHH komplikasyonudur. Bu 6miir boyu hormon
replasmani gerektirebilir (Grois et al. 2016).
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Bizim olgumuz literatiir geneliyle uyumlu olacak sekilde
erkek hastada ve mandibulada goriilmekteydi. Ekstraskeletal
yayilim goriilmediginden eozinofilik graniilom varyanti
olarak kabul edildi ve yapilan medikal konsiiltasyonda
diabetes insipidus olmadig1 &grenildi. Lezyonlarda kemik
i¢i tutulum goriildi ancak alveolar tutulum mevcut degildi.
Kemik i¢i lezyonlar genellikle ramusta ve soliter olarak
izlenirken bizim olgumuzda korpus mandibulada baziste
bilateral tutulum izlendi. Kortekste yikim goriiliirken periost
reaksiyonu izlenmedi.

SONUC

LHH genellikle iskelet sistemini tutan ve nadir goriilen
bir hastahiktir. Ilk tutulum bélgesinin genellikle bas ve
boyun boélgesi olmasi nedeniyle dis hekimleri erken tanida
o6nemli rol almaktadir. Ayirict tani periodontal hastaliklar,
osteomyelit ve malignite ile yapilmalidir. Olgularin yas1 ve
radyografik degerlendirme ile ayrim yapilabilir. Kesin tani
icin histopatolojik degerlendirme gereklidir.
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