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Histiositosis X gurubu hastaliklara Diabetes Insipidus (DD
etyolojisinde seyrek olarak rastlanmaktadir. Sekonder DI -ola-
rak vasiflandirilan gurupta kafa travmalar, neoplazmlar hi-
pofiz ve gevresine uygulanan cerrahi girisimler, metastatik
kanserler etyolojik etken olarak kabul edilmekte; sarkoidosis,
dogum travmalari, Eosinophilic Granuloma (EG) ve enfeksion-
lar ise nadir gorilen etyolojik faktdrler olarak bildirilmekte-
dir (1).

Gerek Histiositosis X gurubunda bulunan Hand - Schiller
Christian (HSC) hastaliginin eriskinde nadir gorilmesi, gerek-
se DI etyolojisi arastirilirken ¢ok nadir tesaduf edilmesi sebe-
biyle bu vakay: takdim etmeyi uygun bulduk.

VAKA :S. S, 44 yasinda, Amasyali erkek bir isci olup,
polidipsi, politivi, bags ve etraf agrisi sikayetleri ile 7.1.1976 ta-
rihinde klinigimize tetkik edilmek tlzere yatirilmistir.

Hasta 20 yagindayken bir travma gecirmis ifadesine gore
bundan sonra 15 gin kadar hastane tedavisi gérmis. Travma-
dan 10 yil sonra sag kalga ve uylugunda agri baslamis. 1969
yilinda bu agri bir kemik hastanesinde tetkik edilmis. Biyopsi
yapilarak agrilarin asiri kireclenmeden meydana geldigi ifade
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edilmig. Agrilar sturlp giderken 1971 yilinda basg agrisi, politiri
ve polidipsi sikayetleri ile klinigimize yatirilarak tetkik edil-
mistir. Yapilan fizik mﬁay_enede patolojik bulgu tesbit edilme-
mistir. Fizik Tedavi ve Ortopedi konsiiltasyonunda radyolojik
olarak teyid edilen ve muhtemelen énceki biyopsinin uygulan-
dig1 sag sakro - iliak bolgede mevcut litik lezyonun kiirete edil-
mesi istenmis, fakat hasta miidahaleyi reddettiginden bu yon-
den arastirma mimkiin olmamistir.

Hastanin Laboratuvar muayenelerinde gergek DI'u teyid
eden bulgularin disindaki tetkiklerin normal oldugu gériilmiis-
. tir. Ginlik idrar miktary 15 - 20 litre, dansitesi 1000 civarinda,
osmolaritesi ise diisik bulunmustur. Idrar miktar:, dansitesi ve
osmelaritesi susuzluk testi ve hipertonik sodyum kloriir testi
ile degismedigi halde, verilen antiditiretik hormonla (ADH)
idrar miktar1 azalmis, dansitesi ve osmolaritesi yikselmistir.
Ayrica Chlorpropamid,  Hydrochlorothiazide ve Chlofibrate ile
idrar miktarinda azalma, dansite ve osmolaritelerinde viksel-
me miisahade edilmistir. Radyolojik ve tamamlayic1 fizik mua-
yenede Sella Tursica, mide - duodenum, akcigerler normal bu-
lunmus, vertebralarin ve pelvisin tetkikinde -osteoporoz, sub-
kondral skleroz, 2. dorsal vertebra ve sag femur trokanterler
hatt1 seviyesinde kemik yapisinda diizensizlik tesbit edilmistir.
Goz dibi- ve gérme alanmi normal bulunmustur.

Bu fizik ve laboratuvar bulgular ile uygulanan testler so-
nucunda hastada hakiki bir DI'un mevcut olduguna kanaat
getirilmis ve ant1d1uret1k hormon tedavisine almmistir. Bun-
dan sonraki 4 yillik yagamini inhalasyon yoluyla aldigi ADH
ile politiri ve polidipsi yéniinden sikayetsiz gecirdigi icin kontro-
la, gelmemistir. Ancak son aylarda bas ve sirtindaki kemik agri-
 larimin yayginlagtigin ve 1zdirabmin arttigini hisseden hasta
poliklinigimize tekrar miiracaat ederek yvatrilmistir.

Oz gegmisi, hikayesi iginde 6zetlenmis olup sistemlerin an-
tesedaninda bag agrisi, sol kulakta isitme azlig1, politiri, poli-
dipsi, spastik tipte konst1pasyon dikkati cekmekte, gunde 1,3-
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2 paket sigara ictigini ve 4 yﬂdan beri ADH kullandigin: ifade
etmektedir.

Hastanm,_ﬁzik muayenesinde akcigerlerde ronflan raller,
mitral odakta 1°/6° sistolik sufl ve sag bacak hareketlerinin
kismen agrili olmasi ve sol parietal kemik boélgesinde dokunun
yumusamasimdan baska patolojik bulgu teshit edilememisgtir.

Laboratuvar Tetkikleri: Hemogram, ASO, CRP, latex fik-
sasyon testi, AKS, Karaciger floktllasyon testleri, SGOT, SGPT,
biltirtibinemi, BSP, NPN, natremi, potasemi, kalsemi, fosfate-

mi, kalsitiri, idrar inorganik fosforu, asit ve alkalen fosfataz- -

na kan proteinleri, protein elektroforezi, immin - elektroforez,
serum demiri, demir baglama kapasitesi, kolesterolemi, total
lipid, trigliseridler normal bulunmustur. Bence - Jones proteini
idrarda tesbit edilememis, solunum fonksiyon testlerinin nor-
mal hudutlarda oldugu gorillmiistir. T3, T4, 17 ketosteroid-
ler, 17 ketojenik steroidler, plazma kortizold, idrar serbest kor-
tizolii, spermogram normal bulunmustur. ADH verilmeyince
idrar dansitesinin 1000 - 1005 arasinda degistigi goriulmis, uy-
gulanan statik ve dinamik testlerle hastada gergek DI'un mev-
cut oldugunu teyid edilmistir. ADH ile politiri ve polidipsi si-
kayetleri zail olmustur.

Radyolojik tetkiklerde sol parietal kemikte 5 cm capinda,
sag iliak kemikte ve sag femur kiicik trokanterinde litik ke-
mik lezyonlari tesbit edilmistir. (Resim: 1, 2). Schiller grafi-
sinde sag mastoid pndmatizasyonunda minimal derecede, sol-
da ise tam olarak silinme tesbit edilmis, akcigerler normal go-
rulmustir.

Gogius hastaliklar: konsiiltasyonunda  solunum sistemine
ait kayda deger patoloji bulunmamis, K.B.B. konstltasyonun-
da gecirilmis iki tarafli otitis media tesbit edilmigstir.

Lokositer seri arastirmasinda normal gérinim disinda bir
tek retikiilti hiicresi tesbit edilmigtir. ‘

Sag iliak kemikten yapilan kemik biyopsisi, iki ayri pato-
loji merkezinde degerlendirilmis, her ikisi de HSC tipine uy-



Resim 2.

gun histiositosis X histopatolojik goérintimii rapor etmigtir.
(Resim : 3),
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Resim 3.

TARTISMA : EG, HSC ve Letterer - Sive (LS) hastaligl
klinik antitelerinin Histiocytosis X ismi altinda incelendigi bi-
linmektedir (2, 3, 4). Bu hastalik gurubunda hipotalamo - hipo-
fizer histiosit infiltrasyonu sonucunda ADH yetersizligi ortaya
cikmakta ve bdylece hakiki DI tesekkiil etmektedir. LS hasta-
hig1 bebek ve gocuklarda gorilir, oldukc¢a fulminan bir seyir
takip eder, birka¢ hafta veya yilda 6limle sonugclanir. Bu ful-
minan tablo 1Q1nde DI gorilmez.

Histiocytosis X gurubunun en selim gekli olan EG tek ve-
ya multipl granulom ve osteolitik lezyonlarla karakterizedir.
Bebeklerde, gocuklarda, genglerde ve istisnai olarak erigkinler- -
de gorulir. Histiositik proliferasyon kemik iliginden baslayip
kemik korteksine dogru gelisir. Radyolojik olarak 4-5 cm c¢a-
pindaki litik lezyonlar meduller kavitede goruliir.. Bariz bir
visseral lezyon dikkati cekmez. Kemik dist multipl lezyonlarla
seyrederse HSC hastaligindan ayirmak giiglesir. Bu takdirde
ancak histopatolojik gorinum fikir verebilir (5). EG gen¢ ve
orta yaglarda seyrek olarak DI'a sebep olur (6).
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Ilk defa 1893 yilinda Hand tarafindan vaka takdimi sek-
_ linde yayinlanan, daha sonra Christian ve diger. otorler tara-
findan anormal hipofizer fonksiyonlar gosteren vakalarm da
mevcut oldugu bildirilen HSC hastaliginda karakteristik triad;
egzoftalmos, DI ve kemik defektlerinden ibarettir 6, 7). An-
cak triadn ayni hastada saptanmasi oldukca seyrek olmasina
ragmen, iki semptomun bir arads goérilmesi daha siktir. Kla-

- sik triad disinda HSC hastaliginda cilt ve visserlerde granu-

lomlar, xantoma disseminatum, hepatosplenomegali, lenfade-
nopati, anemi, pansitopeni, pubertede gecikme, otitis media,
pulmoner infiltrasyon gibi bulgulara da tesadif etmek miim-
kiindlr (5).

Takdim ettigimiz vakada gergek bir Di'un varligl hususun-
da stiphe yoktur. Nitekim bu husus 4 yil énce oldugu gibi son
. yatiginda da cesitli testlerle teyid edilmistir. Tartisma DI'un
etyolojisi lizerindedir. 4 yi1l énce saptanan DI vakasinda Histi-
ocytosis X grubunu kanitlayacak deliller bulunamamistir. Ge-
rek fizik muayene, gerekse radyolojik yontemler dahil gesitli
laboratuvar muayeneleri ile Histiocytosis X lehinde bulgu yal-
nizca sag femurda bulunan ve tipik olmayan bir radyolojik
imajdir. Bu bélgeye oénceden baska bir hastanede uygulanan
‘kemik biyopsisinden fikir alinamayisi ve hastanin yeni bir bi-
yopsiyi reddetmesi bu radyolojik imajin degerlendirilmesine
imkan vermemistir (Resim 4).

Vakamizin son incelenmesinde DI yaninda sol parietal ke-
mik, sag iliak kemik ve sag femurda litik lezyonlarin radyolo-
jik olarak saptanmasi, DI'un Histiocytosis X gurubu icinde de-
gerlendirilebilecegini dislindtirmts ve vaka bu yonden aras-
tirdlmagtir. Nitekim DI, sol parietal, sag iliak ve sag femurda
mevcut oldukca genis litik lezyonlar, otitis media, kemik iligin-
de histiositlerin yaygmhg ve nihayet kemik biyopsisinde HSC
hastaligma uyan histiocytosis X gurubuna ait mikroskopik bul-
gularim tesbiti vakada DI yapan esas sebebin histiositer infil-
trasyon oldugunu kesinlestirmistir. Ancak Histositosis X guru-
bundaki 3 hastalign -ayni patolojik progesin klinik safhalari
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oldugu fikri goz ontine almnirsa, EG'u kesinlikle reddetmekte
gucliik bulundugu siiphesizdir. Fakat yukarida da Ozetlendigi
gibi, 6zellikle litik kemik lezyonlarinin miuiteaddit olusu, pari-
etal kemikte genis bir yer isgal etmesi, radyolojik ve histopa-
tolojik gériniminin HSC hastalig1 tipinde olmasi, bu klinik
antiteyi HSC hastalig1 olarak degerlendirmenin yerinde olaca-
g1 kanaatini vermektedir. Yumusak doku ve organ musabiye-
tinin bulunmayis1 HSC hastaligl aleyhinde bir delil olarak ile-
ri stirilebilirse de, EG'da da yumusak doku lezyonlarinin mev-
cudiyeti bilinmektedir (8). '

Resim 4.

Aslhinda, bu u¢ hastaligi Histiositosis X gurubunun birbiri
ile yakin iligkisi olan ve yalnizca klinik tabloyu ifade eden U¢
ayri, fakat birbirine dontsebilen antite olarak kabul etsek bi-
le; sayilan deliller vakanin HSC hastalig1 oldugunu disundtr
mekte, yani, HSC hastaligi ozelliginde bir Histiosis X vakasi
oldugunu kanitlamaktadir.
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Vakamiz dolayisiyla arastirilan klinik materyalimizde 61
gergek DI vakasinin bulundugunu ve yalmizca bu vakada etyo-
lojik etkenin HSC hastalig1 oldugunu saptamis bulunmaktayiz.
' Boylece HSC tipi bir Histiocytosis X vakasini, oldukca ileri
bir yasta, 44 yasinda bir erkek hastada, takdim etmis buiunu-
yoruz. Bu vesile ile taradigimiz yerli literatiirde bu yasta bil-
- dirilmig bir HSC vakasma rastlanmamig. olmasi, vakanin nes-
rine bizi tegvik eden en 6nemli sebep olmustur. Klasik bilgiler.
vakala,rm genellikle 40 yasin altinda oldugu merkezmdedlr

OZET

10 yillik klinik materyalimizde bulunan 61 DI vakasi icinde
valnizca bir HSC hastaligi 44 yasmdakl erkek bir hastada sap-

tanmig ve takdim edilmisgtir.
SUMM A RY

A case of HSC disease with DI, in a 44 years old male is
presented. This was the only case in our 10 years material of
61 patient with DI. The maturity onset of the disease in our
case, countrary to its usual. Juvenil onset evolution, is emphe-
siged.
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