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OOllgguu  SSuunnuummuu CCaassee  RReeppoorrtt

ÖÖzzeett  
Langerhans hücreli histiyositozlar aktive olmufl langerhans hücrelerinin klonal ço¤almas› ile belirgindir. Cilde s›n›rl›  olabildi¤i gibi (do¤ufltan
kendili¤inden düzelen retikülohistiyositoz: DKDR), organ tutulumu ile birlikte de olabilir. Do¤ufltan kendili¤inden düzelen retikülohistiyositoz
tan›s› için cilt d›fl› tutulumun olmamas› ve lezyonlar›n kendili¤inden gerilemesi flartt›r. Uzun dönem izlemde cilt, mukoza, kemik ve hipofizi
tutan tekrarlar bildirilmifltir. ‹zleminde atriyoventriküler ritim uyumsuzlu¤una ba¤l› taflikardi ata¤› geliflen bir do¤ufltan kendili¤inden düzelen
retikülohistiyositoz olmas› nedeni ile sunulmufltur. (Türk Ped Arfl 2011; 46: 87-9)

Anahtar sözcükler: Histiyositoz, taflikardi, yenido¤an

SSuummmmaarryy
Langerhans cell histiocytosis is characterized by a clonal proliferation of activated Langerhans cells. Langerhans cell histiocytosis can be
localized (congenital self-healing reticulohistiocytosis-CSHR) or associated with dissemination and organ dysfunction. Absence of 
extracutaneous involvement as well as spontaneous resolution are essential for a definitive diagnosis of CSHR. Spontaneous resolution of
the lesions does not preclude the possibility of relapse, either in the skin or at extracutaneous sites. Relapses involving the skin, mucosa,
bone, and pituitary have been reported. Here we present a CSHR case who has atachycardia  attack due to atrioventricular disassociation on
following visits. (Turk Arch Ped 2011; 46: 87-9)
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Girifl

Langerhans hücreli histiyositozlar (LHH) histiyositlerden
köken alan, patojenezi tam olarak anlafl›lamam›fl, aktive
olmufl  Langerhans hücrelerinin klonal ço¤almas› ile belirgin
bir grup hastal›kt›r. Hastal›k bafll›ca çocukluk yafl grubunda
görülür ve klinik bulgular etkilenen organ sistemi ile iliflkilidir (1). 

Langerhans hücreli histiyositozlar iki yafl alt›nda, en s›k
cilt tutulumu (%50 olguda ve ilk bulgu) fleklinde görülür.
Cildi etkileyen LHH sadece cilde s›n›rl›  olabilir (do¤ufltan
kendili¤inden düzelen  retikülohistiyositoz: DKDR) ya da
yayg›n ve di¤er organ tutulumu ile birlikte olabilir (2). 

Do¤ufltan kendili¤inden düzelen  retikülohistiyositoz ilk
kez 1973 y›l›nda Hashimoto ve Pritzker taraf›ndan
LHH’nin nadir görülen bir klinik formu olarak tan›mlanm›flt›r.
Hastal›¤›n belirgin özellikleri;

1- Do¤ufltan veya yenido¤an döneminde cilt lezyonlar›
2- Sistemik tutulum bulgusu olmayan sa¤l›kl› görünen

bebek
3- Histopatolojisinde Langerhans hücre tutulumunun

görülmesi 
4- Bir ile üç ay içerisinde kendili¤inden düzelmesi ve

uzun süreli takibinde sistemik tutulum gözlenmemesidir.
Langerhans hücreli histiyozlar›n di¤er üç klinik formu 
(Soliter/mültifokal eozinofilik granulom, Hand-Schuller
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Christian hastal›¤›; mültifokal Langerhans hücreli histiyo-
sitoz ve Letterer Siwe; akut yayg›n Langerhans hücreli 
histiyositoz) ölümcül olabilir iken DKDR iyi seyirli  klinik
formu oluflturur (3). Hastam›z, izleminde atriyoventriküler
disosiyasyona ba¤l› taflikardi ata¤› geliflen bir DKDR 
olmas› nedeni ile sunulmufltur. 

Olgu

Otuz befl yafl›nda annenin G3P3Y3 olarak erken eylem
nedeniyle, 32 haftal›k, ikiz efli, C/S ile 1700 gr a¤›rl›¤›nda
do¤an k›z bebek do¤um sonras› ikinci gün solunum s›k›nt›-
s›n›n artmas› nedeni ile hastanemize sevk edildi. Anne ve
babas›  birinci dereceden kuzen olan hastan›n ikiz eflinin
do¤um sonras› alt›nc›  saatte respiratuvar distres sendromu
nedeniyle kaybedildi¤i ö¤renildi. Fizik incelemesinde 
vücut a¤›rl›¤› 1650 gr (>%10), boy 43 cm (>%10), bafl
çevresi 28 cm (>%10), genel durumu orta, belirgin inleme,
subkostal çekilme ve solunum seslerinde azalma olan
hastan›n yüzünde birkaç adet toplu i¤ne bafl› büyüklü¤ün-
de kurutlu lezyonlar› d›fl›nda di¤er sistem muayeneleri
normal idi. Laboratuvar incelemesinde Hb: 18,2 gr/dL,
Htc: %52,4, beyaz küre 10 200/mm3, trombosit 421
000/mm3, C reaktif protein 1,65 mg/L, periferik kan yaymas›,

karaci¤er ve böbrek ifllev testleri, elektrolitleri normaldi.
Akci¤er grafisinde retiküler görünüm ve hava bronkog-
ramlar› olan hastaya do¤um sonras› ikinci gününde RDS
nedeniyle surfaktan tedavisi verildi, üçüncü gün ekstübe
edildi, alt›nc› gün oksijen deste¤i kesildi ve tam enteral
beslenmeye geçildi.  

Yat›fl›n›n 10. gününde tüm vücutta yayg›n vezikülopüstüler
lezyonlar› geliflen hastada enfeksiyöz vezikülopüstüler
dermatoz düflünülerek topikal antifungal ve antibakteriyel
tedavi baflland› (Resim 1). Tedaviye ra¤men döküntüsü
devam eden bebe¤in, lezyon sürüntü Gram ve Wright incele-
mesi, mantar aramas›, lezyon ve kan kültürü, sitomegalovirüs
(CMV) ve Herpes tip 1-2 IgM incelemesi normal bulundu.
Cilt biyopsisinde yüzeysel dermiste ve püstül içerisinde
eozinofilik sitoplazmal›, baz›lar› böbrek fleklinde ve çentikli
çekirdek içeren, epidermise do¤ru uzan›m gösteren hücre
toplulu¤u saptand›. ‹mmünohistokimyasal çal›flmada
S100 pozitifli¤i ile birlikte CD1a ile özgün olmayan zemin
boyanmas› gözlendi ve bulgular LHH ile uyumlu bulundu.
Sistemik hastal›k taramas› için tam kan say›m›, tam idrar
tetkiki, biyokimyasal incelemeler, p›ht›laflma testleri, kar›n
ultrasonografi ve kemik taramas› yap›ld› ve normal olarak
de¤erlendirildi. ‹zleminde cilt lezyonlar› üçüncü ayda ken-
dili¤inden hipopigmente skar b›rakarak düzeldi. Dördüncü
ay kontrolünde taflikardi ve aritmi saptanan hastan›n di¤er
sistem muayeneleri normal idi. Elektrokardiyografik ince-
lemesinde ventriküler erken at›mlar ve atriyoventriküler
ritm uyumsuzlu¤u (fiekil 1) gözlenen hastan›n sistemik
hastal›k taramas› için tekrarlanan kemik ili¤i incelemesi,
ekokardiyografi, kemik tarama, kraniyal manyetik rezonans
(MR) ve biyokimyasal incelemeleri normal bulundu. Aritmisi
tedavisiz düzelen hastam›z flu an befl yafl›ndad›r ve 
izleminde baflka sorunu olmam›flt›r (Resim 2).
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fiekil 1. Atriyoventriküler ritm uyumsuzlu¤u

Resim 1. Langerhans hücreli histiyositosis deri bulgular› Resim 2. ‹yileflme sonras› görünüm



Tart›flma

Do¤ufltan kendili¤inde düzelen  retikülohistiyositoz
LHH’nin cilde s›n›rl›, kendili¤inden gerileyen nadir bir 
formudur. Hashimoto ve Pritzker’in 1973 y›l›nda ilk tan›mla-
d›¤› olgudan sonra literatürde 100 kadar olgu bildirilmifltir.
Cilt lezyonlar› kendili¤inden geriledi¤i için gerçek s›kl›¤›
bilinmemektedir (4). Kapur ve ark.’lar›n›n (2) yapt›¤› çal›fl-
mada merkezlerinde 10 y›lda sadece 11 DKDR olgusu
saptanm›fl ve bunlar›n 9’u çocuk dermatolo¤u ile çal›flmaya
bafllad›klar› son befl y›l içinde tan› alm›flt›r. Tan›mlanamayan
olgular ve kendili¤inden iyileflen do¤as› nedeniyle gerçek
s›kl›¤› literatürde bildirilenden daha s›k olabilir.

Langerhans hücreli histiyositoz ve onun çeflitli tiplerinin
etiolojisi ve patojenezi aç›k de¤ildir. Viral, immünolojik ve
neoplastik mekanizmalar öne sürülmüfl fakat ispatlana-
mam›flt›r (5,6). Günümüzde viral genom çal›flmalar›na ra¤men
viral enfeksiyon varsay›m› hala tart›flmal›d›r ve epidemiyolojik
veriler de viral etiolojiyi desteklememektedir (6). Ariko ve
ark.’lar› (6) monozigotik ikizlerde yüksek birliktelik (%86)
bildirirken, Ersoy-Evans ve ark.’lar› (5) monozigotik ikiz
hastalar›nda DKDR saptam›fllard›r. Langerhans hücreli
histiyositoz tan›l› hastalar›n hücre kültürlerinde yap›lan 
genetik çal›flmalarda translokasyonlar ve kromozom 
k›r›klar›nda art›fl tespit edilmifltir. Birden fazla aile bireyle-
rinde de LHH tan›s› konulan olgular bildirilmifltir. Tüm bu
veriler patojenezde geneti¤in rolünü desteklemektedir (5).   

Do¤ufltan kendili¤inden düzelen retikülohistiyositozun
klinik bulgular› do¤umda veya yaflam›n ilk iki ay› içinde
görülebilir (7). Genellikle k›rm›z›-kahverengi papülonodüler
veya vezikülopüstüler döküntüler yüz, gövde ve saçl› deride
yayg›n olarak görülürken; tekli lezyon fleklinde görülen veya
hemorajik büllöz, ürtikeryal ve “blueberry muffin” fleklinde
görülen olgular da bildirilmifltir. Do¤ufltan kendili¤inden
düzelen retikülohistiyositoz tan›s› için cilt d›fl› tutulumun
olmamas› ve lezyonlar›n kendili¤inden gerilemesi flartt›r
(3). Histolojik olarak dermiste Birbeck’s granülleri içeren
mononükleer ve çok hücreli hücre tutulumu görülmesi ve
immünohistokimyasal incelemede S100 ve/veya CD1a
hücre yüzey antijenleri  boyanma saptanmas› ile tan› 
konulur (3,5). 

Yenido¤an›n erken dönemlerinde cilt lezyonlar› bafllayan
ve cilt d›fl› tutulumu olmayan LHH olgular›nda seyir iyidir
ve lezyonlar genellikle üç ay içinde hipopigmente veya 
hiperpigmente leke b›rakarak herhangi bir tedaviye gereksinim
göstermeden kendili¤inden iyileflir. Lezyonlar›n kendili¤inden
düzelmesi takibinde di¤er organ tutulumu olas›l›¤›n› ortadan
kald›rmaz; uzun dönem izlemde cilt, mukoza, kemik ve hipofiz
tutulumlar› bildirilmifltir (3). Estery ve ark.’lar› (8)  dört yafl›na
kadar sorunsuz giden bir olguda geç tutulum olarak diabetes
insipitus bildirmifllerdir. Bizim olgumuzda daha önce literatür-
de bildirilmeyen kalp iletim sistemi ile ilgili disritmi ata¤›
saptand›; ekokardiyografi ve sistemik tutulum taramalar›
normal saptanan hastada disritmi organ tutulumuna ba¤l›
bir bozukluk olarak düflünülmedi ve izleminde  kendili¤inden
düzeldi. 

Sonuç olarak; kendili¤inden iyileflen özelli¤i nedeniyle
hastal›¤›n s›kl›¤› bildirilenlenlerden daha s›k olabilir ve de¤iflik
sistemleri ilgilendiren tutulumlarla seyretmesi nedeniyle
hastalar›n uzun dönem dikkatli izlemleri gerekmektedir. 

Ç›kar çat›flmas›: Bildirilmedi.

Kaynaklar

1. Willman CL, Busque L, Griffith BB, et al. Langerhans cell 
histiocytosis (histiocytosis X): a clonal proliferative disease. N
Engl J Med 1994; 331: 154-60. (Abstract) / (Full Text) / (PDF)

2. Kapur P, Erickson C, Rakheja D, Carder KR, Hoang MP. 
Congenital self-healing reticulohistiocytosis (Hashimoto-
Pritzker disease): Ten-year experience at Dallas Children’s
Medical Center. J Am Acad Dermatol 2007; 56: 290-4.
(Abstract) / (Full Text) / (PDF)

3. Walia M, Paul P, Mishra S, Mehta R. Congenital Langerhans
cell histiocytosis: The self-healing variety. J Pediatr Hematol
Oncol 2004; 6: 398-402. (Abstract) 

4. Minkov M, Prosch H, Steiner M, et al. Langerhans cell histiocy-
tosis in neonates. Pediatr Blood Cancer 2005; 45: 802-7.
(Abstract) / (PDF)

5. Ersoy-Evans S, Gursoy T, Yigit S, Akcoren Z, Sahin S. Solitary
congenital self-healing reticulohistiocytosis in monozygotic
twins. Pediatr Dermatol 2006; 23: 273-5. (Abstract) / (PDF)

6. Arico M, Danesino C. Langerhans’ cell histiocytosis : is there a
role for genetics ? Haematologica 2001; 86: 1009-14. (Abstract)
/ (PDF)

7. Ersoy-Evans S, Sahin S, Ozkaya O. Solitary congenital 
self-healing reticulohistiocytosis. Turkiye Klinikleri J 
Dermatol 2006; 16: 194-6. (Abstract) / (PDF)

8. Estery NB, Maurer HS, Gonzalez-Crussi F. Histiocytosis X: a
seven-year experience at a children’s hospital. J Am Acad
Dermatol 1985; 13: 481-95. (Abstract) 

TTüürrkk  PPeedd  AArrflfl  22001111;;  4466::  8877--99
TTuurrkk  AArrcchh  PPeedd  22001111;;  4466::  8877--99

Gökmen ve ark.
Kendili¤inden düzelen do¤umsal retikülohistiyositoz/Congenital self-healing reticulohistiocytosis 8899

http://www.nejm.org/doi/full/10.1056/NEJM199407213310303#t=abstract
http://www.nejm.org/doi/full/10.1056/NEJM199407213310303
http://www.nejm.org/doi/pdf/10.1056/NEJM199407213310303
http://www.eblue.org/article/S0190-9622(06)02515-1/abstract
http://www.eblue.org/article/S0190-9622(06)02515-1/fulltext
http://download.journals.elsevierhealth.com/pdfs/journals/0190-9622/PIIS0190962206025151.pdf
http://journals.lww.com/jpho-online/pages/articleviewer.aspx?year=2004&issue=06000&article=00014&type=abstract
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/pbc.20362/abstract
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/pbc.20362/pdf
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/j.1525-1470.2006.00233.x/abstract
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/j.1525-1470.2006.00233.x/pdf
http://www.haematologica.org/cgi/reprint/86/10/1009
http://www.haematologica.org/cgi/reprint/86/10/1009
http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/abstract-tr_46473.html
http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/giris_gerekli.php
http://www.eblue.org/article/S0190-9622(85)70192-2/abstract



