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Kendiliginden diizelen dogumsal retik(ilohistiyositoz
(Hashimoto-Pritzker Hastaligi): olgu sunumu

Congenital self-healing reticulohistiocytosis (Hashimoto-Pritzker Disease): case report
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Ozet

Langerhans hcreli histiyositozlar aktive olmus langerhans hticrelerinin klonal gogalmasi ile belirgindir. Cilde sinirli  olabildigi gibi (dogustan
kendiliginden diizelen retikilohistiyositoz: DKDR), organ tutulumu ile birlikte de olabilir. Dogustan kendiliginden diizelen retikilohistiyositoz
tanisi icin cilt digi tutulumun olmamasi ve lezyonlarin kendiliginden gerilemesi sarttir. Uzun dénem izlemde cilt, mukoza, kemik ve hipofizi
tutan tekrarlar bildirilmistir. izleminde atriyoventrikdler ritim uyumsuzluguna bagl tasikardi atagi gelisen bir dogustan kendiliginden diizelen
retikllohistiyositoz olmasi nedeni ile sunulmustur. (Tiirk Ped Ars 2011; 46: 87-9)

Anahtar sozciikler: Histiyositoz, tagikardi, yenidogan

Summary

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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Giris Dogustan kendiliginden duzelen retikulohistiyositoz ilk
kez 1973 yiinda Hashimoto ve Pritzker tarafindan
Langerhans hiicreli histiyositozlar (LHH) histiyositlerden LHH’nin nadir gérulen bir klinik formu olarak tanimlanmistir.

Hastaligin belirgin 6zellikleri;
1- Dogustan veya yenidogan déneminde cilt lezyonlari
2- Sistemik tutulum bulgusu olmayan saglkl gériinen

kdken alan, patojenezi tam olarak anlasilamamis, aktive
olmus Langerhans hiicrelerinin klonal cogalmasi ile belirgin
bir grup hastaliktir. Hastallk baglica ¢ocukluk yas grubunda

gOorUldr ve Klinik bulgular e‘.ckil'ener? organ.silstemi ile iligkilidir (1). beb3e—kHistopato|ojisinde Langerhans hiicre tutulumunun
Langerhans hcreli histiyositozlar iki yas altinda, en sik gortilmesi

cilt tutulumu (%50 olguda ve ilk bulgu) seklinde goérdldr. 4- Bir ile ¢ ay icerisinde kendiliginden diizelmesi ve

Cildi etkileyen LHH sadece cilde sinirli olabilir (dogustan uzun sireli takibinde sistemik tutulum gézlenmemesidir.

kendiliginden duzelen retikilohistiyositoz: DKDR) ya da Langerhans hicreli histiyozlarin diger U¢ klinik formu

yaygin ve diger organ tutulumu ile birlikte olabilir (2). (Soliter/miiltifokal eozinofilik granulom, Hand-Schuller
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Christian hastaligi; multifokal Langerhans hiicreli histiyo-
sitoz ve Letterer Siwe; akut yaygin Langerhans hucreli
histiyositoz) élimcil olabilir iken DKDR iyi seyirli  klinik
formu olusturur (3). Hastamiz, izleminde atriyoventrikler
disosiyasyona bagl tasikardi atagi gelisen bir DKDR
olmasi nedeni ile sunulmustur.

Olgu

Otuz bes yasinda annenin G3P3Y3 olarak erken eylem
nedeniyle, 32 haftalik, ikiz esi, C/S ile 1700 gr agiriginda
dogan kiz bebek dogum sonrasi ikinci giin solunum sikinti-
sinin artmasi nedeni ile hastanemize sevk edildi. Anne ve
babasi birinci dereceden kuzen olan hastanin ikiz esinin
dogum sonrasi altinci saatte respiratuvar distres sendromu
nedeniyle kaybedildigi 6grenildi. Fizik incelemesinde
vicut agirhgr 1650 gr (>%10), boy 43 cm (>%10), bas
gevresi 28 cm (>%10), genel durumu orta, belirgin inleme,
subkostal ¢ekilme ve solunum seslerinde azalma olan
hastanin ylzinde birkag adet toplu igne basi blyUkligun-
de kurutlu lezyonlan diginda diger sistem muayeneleri
normal idi. Laboratuvar incelemesinde Hb: 18,2 gr/dL,
Htc: %52,4, beyaz kire 10 200/mm3, trombosit 421
000/mms3, C reaktif protein 1,65 mg/L, periferik kan yaymasi,

Sekil 1.  Atriyoventrikiiler ritm uyumsuziugu

Resim 1. Langerhans hiicreli histiyositosis deri bulgulan

karaciger ve bdbrek islev testleri, elektrolitleri normaldi.
Akciger grafisinde retikller gérinim ve hava bronkog-
ramlari olan hastaya dogum sonrasi ikinci giininde RDS
nedeniyle surfaktan tedavisi verildi, Gg¢lincl glin ekstlibe
edildi, altinci giin oksijen destegi kesildi ve tam enteral
beslenmeye gegcildi.

Yatiginin 10. ginlinde tiim vicutta yaygin veziktlopUstuler
lezyonlari gelisen hastada enfeksiy6z vezikllopUstller
dermatoz distnUlerek topikal antifungal ve antibakteriyel
tedavi baslandi (Resim 1). Tedaviye ragmen dokintisi
devam eden bebegin, lezyon strintli Gram ve Wright incele-
mesi, mantar aramasl, lezyon ve kan kuiltird, sitomegaloviriis
(CMV) ve Herpes tip 1-2 IgM incelemesi normal bulundu.
Cilt biyopsisinde ylzeysel dermiste ve pustil icerisinde
eozinofilik sitoplazmali, bazilan bébrek seklinde ve gentikli
cekirdek iceren, epidermise dogru uzanim gdsteren hticre
toplulugu saptandi. immiinohistokimyasal calismada
S100 pozitifligi ile birlikte CD1a ile 6zglin olmayan zemin
boyanmasi gézlendi ve bulgular LHH ile uyumlu bulundu.
Sistemik hastalik taramasi igin tam kan sayimi, tam idrar
tetkiki, biyokimyasal incelemeler, pihtilasma testleri, karin
ultrasonografi ve kemik taramasi yapildi ve normal olarak
degerlendirildi. izleminde cilt lezyonlari tigiincii ayda ken-
diliginden hipopigmente skar birakarak duzeldi. Dérdincu
ay kontrollinde tasikardi ve aritmi saptanan hastanin diger
sistem muayeneleri normal idi. Elektrokardiyografik ince-
lemesinde ventrikller erken atimlar ve atriyoventrikiler
ritm uyumsuziugu (Sekil 1) gbzlenen hastanin sistemik
hastalik taramasi icin tekrarlanan kemik iligi incelemesi,
ekokardiyografi, kemik tarama, kraniyal manyetik rezonans
(MR) ve biyokimyasal incelemeleri normal bulundu. Aritmisi
tedavisiz dizelen hastamiz su an bes yasindadir ve
izleminde bagka sorunu olmamistir (Resim 2).

Resim 2. iyile§me sonrasi goriniim
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Tartisma

Dogustan kendiliginde duzelen retikillohistiyositoz
LHH’nin cilde sinirli, kendiliginden gerileyen nadir bir
formudur. Hashimoto ve Pritzker’in 1973 yilinda ilk tanimla-
digi olgudan sonra literatirde 100 kadar olgu bildirilmigtir.
Cilt lezyonlan kendiliginden geriledigi icin gercek sikhdi
bilinmemektedir (4). Kapur ve ark.’larinin (2) yaptigi calis-
mada merkezlerinde 10 yilda sadece 11 DKDR olgusu
saptanmis ve bunlarin 9’u cocuk dermatologu ile calismaya
basladiklar son bes yil icinde tani almigtir. Tanimlanamayan
olgular ve kendiliginden iyilesen dodasi nedeniyle gercek
sikligi literattirde bildirilenden daha sik olabilir.

Langerhans hiicreli histiyositoz ve onun cesitli tiplerinin
etiolojisi ve patojenezi acik degildir. Viral, immunolojik ve
neoplastik mekanizmalar dne surllmuis fakat ispatlana-
mamistir (5,6). GUnimUizde viral genom calismalarina ragmen
viral enfeksiyon varsayimi hala tartismalidir ve epidemiyolojik
veriler de viral etiolojiyi desteklememektedir (6). Ariko ve
ark.’lan (6) monozigotik ikizlerde ylksek birliktelik (%86)
bildirirken, Ersoy-Evans ve ark.lan (5) monozigotik ikiz
hastalarinda DKDR saptamiglardir. Langerhans htcreli
histiyositoz tanili hastalarin hicre kultlrlerinde yapilan
genetik calismalarda translokasyonlar ve kromozom
kiriklarinda artis tespit edilmistir. Birden fazla aile bireyle-
rinde de LHH tanisi konulan olgular bildirilmistir. T4m bu
veriler patojenezde genetigin rolini desteklemektedir (5).

Dogustan kendiliginden dizelen retikllohistiyositozun
klinik bulgulari dogumda veya yasamin ilk iki ayi icinde
gortlebilir (7). Genellikle kirmizi-kahverengi papuUlonoddler
veya vezikllopustiler dokuntdler yiz, gévde ve sacli deride
yaygin olarak gorulurken; tekli lezyon seklinde gortilen veya
hemorajik bulléz, Urtikeryal ve “blueberry muffin” seklinde
gorllen olgular da bildirilmistir. Dogustan kendiliginden
duzelen retikllohistiyositoz tanisi i¢in cilt disi tutulumun
olmamasi ve lezyonlarin kendiliginden gerilemesi sarttir
(8). Histolojik olarak dermiste Birbeck’s grandilleri iceren
mononukleer ve ¢ok hiicreli hiicre tutulumu gérilmesi ve
immunohistokimyasal incelemede S100 ve/veya CD1a
hidcre ylzey antijenleri boyanma saptanmasi ile tani
konulur (3,5).

Yenidoganin erken dénemlerinde cilt lezyonlarn baslayan
ve cilt disi tutulumu olmayan LHH olgularinda seyir iyidir
ve lezyonlar genellikle U¢ ay icinde hipopigmente veya
hiperpigmente leke birakarak herhangi bir tedaviye gereksinim
gOstermeden kendiliginden iyilesir. Lezyonlann kendiliginden
dizelmesi takibinde diger organ tutulumu olasiligini ortadan
kaldirmaz; uzun dénem izlemde cilt, mukoza, kemik ve hipofiz
tutulumlan bildirilmistir (3). Estery ve ark.’lan (8) dort yasina
kadar sorunsuz giden bir olguda ge¢ tutulum olarak diabetes
insipitus bildirmiglerdir. Bizim olgumuzda daha once literattr-
de bildirilmeyen kalp iletim sistemi ile ilgili disritmi atagi
saptandi; ekokardiyografi ve sistemik tutulum taramalari
normal saptanan hastada disritmi organ tutulumuna bagl
bir bozukluk olarak distinilmedi ve izleminde kendiliginden
duzeldi.

Sonug olarak; kendiliginden iyilesen &zelligi nedeniyle
hastaligin sikhidi bildirilenlenlerden daha sik olabilir ve degisik
sistemleri ilgilendiren tutulumlarla seyretmesi nedeniyle
hastalarin uzun dénem dikkatli izlemleri gerekmektedir.

Cikar catismasi: Bildirilmedi.
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