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Olgu bildirisi

12 ayl›k erkek çocu¤u; bir haftadan beri giderek artan
öksürük ve h›zl› nefes alma yak›nmas› ile acil poliklini¤imi-
ze getirildi. ‹lk üç aya kadar sa¤l›kl› oldu¤u söylenen has-
tan›n bu aydan itibaren tekrarlayan atefl, orta kulak iltiha-
b› ve kulak ak›nt›s› olmufltu. Son üç aydan beri de özellik-
le bafl›nda, s›rt›nda, kas›k bölgesinde olmak üzere kafl›n-
t›l›, k›zar›k ve kabuklu yayg›n deri lezyonlar› geliflmiflti. Bu
lezyonlar› nedeniyle seboreik dermatit tedavisi uygulan-
m›fl ve izlenmiflti. Ancak yak›nmalar›nda bir gerileme ol-
mam›flt›. 

Fizik muayenede; genel durumu orta, rengi soluktu.
Karaci¤er 2 cm ele geliyordu. Dalak ele gelmiyordu. Ta-
flipnesi mevcuttu (solunum say›s› 40/dak) ve ekspiryumu
uzundu. Saçl› deride, s›rtta, kas›k bölgede yayg›n eritem-

Resim 1. Saçl› deri, kulak ve kulak arkas›nda eritemli, kurutlu 
lezyonlar, kulak ak›nt›s›

Resim 3. Kar›n derisinde eritemli, papüler ve kurutlu lezyonlar.
Kas›k bölgesinde, testis ve prepisyumda yayg›n eritem

Resim 2. S›rtta eritemli, kurutlu yayg›n lezyonlar



li, petefliyal, kurutlu, kafl›nt›l› lezyonlar› vard›; ilaveten her
iki kulakta belirgin pürülan ak›nt›s› mevcuttu (Resim 1, 2,
3). Anal bölgede genifl hiperemi vard›. Sa¤ pariyetal kemi-
¤in ön taraf›nda 2x2 cm’lik yumuflak doku fliflli¤i saptan-
d›. Yayg›n mikrolenfadenopatileri vard›. Di¤er sistem mu-
ayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemesinde hafif mikrositer anemisi
(Hb%9,5gr, Hct %30, MCV 70fL) vard›. Beyaz küre say›s›
8 800 mm3, periferik yaymada %45 nötrofil, %40 lenfosit

ve %10 monosit saptand›. Patolojik hücre görülmedi.
Trombosit say›s› 491000/mm3’tü. Serum proteini, albümi-
ni, transaminazlar, üre, kreatinin ve kan elektrolitleri nor-
mal s›n›rlardayd›. Eritrosit çökme h›z›: 50 mm/ sa idi. ‹drar
tetkikinde pH:6, dansite:1010 ve idrar osmolaritesi normal
s›n›rlardayd›.

Hastaya kraniyal radyografi (Resim 4), kraniyal manye-
tik rezonans (MR), temporal kemik bilgisayarl› tomografi
(BT) (Resim 5), toraks BT çekildi ve deri biyopsisi yap›ld›.
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Resim 4. Yan kafa grafisi Resim 5. Kraniyal BT



Tan›-tart›flma

Langerhans hücreli histiyositoz 

Kraniyal radyografide sa¤ pariyetal kemikte 2x2 cm’lik litik
lezyon belirlendi (Resim 4,5).

Toraks BT incelemesinde her iki akci¤er üst loblarda be-
lirgin olmak üzere buzlu cam görünümleri, interstisyel kal›nlafl-
ma ve mikro hava kistleri saptand›. 

Temporal kemik BT’sinde sa¤ d›fl kulak yolundan bafllaya-
rak orta kulak bofllu¤una uzanan kontrast tutulumu mevcuttu. 

Kraniyal ve hipofiz MR incelemeleri normal s›n›rlardayd›. 
Deri biyopsisinde papiller dermiste subepidermal bölgede

ödemli zeminde iri, veziküler çekirdekli, baz›lar› çok çekirdekli,
genifl, eozinofillerden oluflan tutulum ve uygulanan histokim-
yasal yöntemle histiyositik hücrelerde CD1 a ve S100 ile im-
mün tepkime saptand›.

Kemik ili¤i biyopsisinde hücresel tutulum yoktu. Hastan›n
kar›n ultrasonografi (USG) incelemesinde karaci¤er ekojenite-
sinde art›fl d›fl›nda bir patolojiye rastlanmad›. 

Hastaya klinik, laboratuvar ve deri biyopsisi sonucu ile
Langerhans hücreli histiyositoz (LHH) tan›s› konuldu. 

Langerhans hücreli histiyositoz nadir görülen ve patojene-
zi henüz tam olarak ayd›nlat›lamam›fl bir hastal›kt›r. Langer-
hans hücreli histiyositoz, antijen sunan hücrelerin bir bozuklu-
¤udur. Monositer fagositer sistemin en s›k görülen hastal›¤›d›r.
Histopatolojisinde Langerhans hücreleri kadar normal enfla-
matuar hücreleri de içeren (T-hücreleri, eozinofil, makrofajlar)
çok çekirdekli dev hücreler vard›r (1). Bu dev hücreler osteok-
lastlara benzer ve osteolizise neden olan sitokinler üretirler (2).

Hastal›¤›n klinik olarak genifl bir yelpazesi vard›r. Tutulan
doku ve organlara göre klinik seyir çeflitlilik gösterir. Klinikte
bazen kendili¤inden iyileflme olabildi¤i gibi hastal›k ilerleyici ve
ölümcül de olabilir.

Çocuklarda görülme s›kl›¤› 0,2–1/ 1000 000 olarak bildiril-
mektedir. Erkeklerde biraz daha fazla görülmektedir. Genelde
çocukluk ça¤›nda daha s›k görülmektedir. Olgular›n yaklafl›k
yar›s› 15 yafl›n alt›ndad›r. Bu olgular›n da büyük bir k›sm› 1 ile
4 yafl aras›ndad›r (3-5). 

Histiyositler s›kl›kla kemik, deri, akci¤er, kemik ili¤i, karaci-
¤er, dalak, endokrin sistem ve sindirim sistemini tutar. 

Tek lezyonlu tutulum ileri yafllarda, çok say›da sistem tutu-
lumu ise küçük yafllarda daha s›k görülmektedir. Tek lezyonlu
tutulum daha çok kemikleri tutmakla birlikte lenf dü¤ümleri ya
da akci¤er tutulumu da görülebilir (5).

Yayg›n histiyositoz formunda ise birçok organda tutulum
vard›r. A¤›rl›kl› olarak çocukluk yafl grubunda görülen bu tutu-
lum fleklinde seyir daha kötüdür. H›zl› seyreder ve ölümcüldür. 

Olgumuzda kemik, akci¤er ve deri tutulumu saptanm›flt›r.
Olgular›n %70–80 kadar›nda kemik tutulumu gözlenmekle bir-
likte en s›k tutulum s›ras›yla kafatas›, femur, mandibula ve pel-
viste olmaktad›r (5). Olgumuzda pariyetal kemikte bir adet litik
lezyon saptand›. (Resim 4-5).

Tedaviye dirençli otitis mediyas› olanlarda d›fl kulak yolun-
da lezyon saptan›rsa LHH’den flüphelenilmelidir.

Deri tutulumu genellikle, yayg›n tutulumlu LHH’de daha s›k
görülür ve ilk belirti olarak karfl›m›za ç›kabilir. Deri biyopsisi ya
da sürüntü incelemesi tan› koydurucudur.

Genellikle intertrigöz ve lumbosakral alanlarda daha s›k
görülen kafl›nt›l› eritematöz makülopapüler, petefliyal, püstüler

lezyonlard›r. Seboreik dermatitden ay›r›c› tan›s› zordur (5). Ol-
gumuz da seboreik dermatit tan›s› ile izlenmifl, çeflitli topikal
tedaviler uygulanm›fl, ancak belirgin fayda görmemifltir.

Langerhans hücreli histiyositoz merkezi sinir sisteminde en
s›k hipotalamik/hipofizer aks› tutar. Diabetus insipitus, LHH’de
en s›k görülen endokrinopatidir (1-5). Tan› için su k›s›tlama tes-
ti ve hipotalamo /hipofizer MR incelemesi yap›lmal›d›r. Diabe-
tus insipitus kafa d›fl›nda lezyonlar oluflmadan önce, tan› esna-
s›nda ya da sonras› ortaya ç›kabilir (5). Olgumuzda poliüri ve
polidipsinin olmamas›, idrar osmolaritesinin normal olmas› ve
hipofizer bölgenin görüntülemesinde lezyon saptanmamas› ne-
deniyle diabet insipidus düflünülmedi ve bu nedenle susuzluk
testi yap›lmad›. Akci¤er tutulumu çocukluk ça¤› LHH’de
%10’dan azd›r. Fakat çoklu sistem tutulumu olan hastalar›n
%30’unda akci¤er tutulumu mevcuttur (6).

Birincil tutulum daha çok yetiflkin yafl grubunda ortaya
ç›kmakta olup çocukluk yafl grubunda ise oldukça nadirdir
(7,8). Taflipne, gö¤sünde çekilmeler ve devam eden öksürük
olabilir. Olgumuzda baflvuru nedeni, öksürük ve taflipne idi.
Toraks BT incelemesi akci¤erlerde histiyositoz tutulumu ola-
rak kabul edildi. Tedavi edilmemifl LHH’de ileri yafllarda kronik
akci¤er hastal›¤› ve kistik büllöz radyografik bulgular ortaya ç›-
kabilir. 

Langerhans hücreli histiyositozda seyir yafl, tutulan organ
say›s› ve tutulan organlarda ifllev bozuklu¤u olup olmamas›na
ba¤l›d›r.

Tedavide kemoterapi, çoklu sistem tutulumunda tercih
edilmekte, tek lezyonlularda ise mümkünse cerrahi yaklafl›m
yap›lmaktad›r.

Olgumuz çoklu sistem tutulumlu olarak kabul edilmifl ve
kemoterapisi planlanm›flt›r.

Hastal›¤›n seyri yafl, tutulan organ say›s› ve organ ifllevi bo-
zuklu¤u olup olmamas›na ba¤l›d›r.

Langerhans hücreli histiyositoz yerel tedaviye yan›t verme-
yen seboreik dermatitte ve yine tedaviye yan›ts›z olan ya da s›k
tekrarlayan kulak iltihab› olan çocuklarda düflünülmelidir. Bu
nedenle deri lezyonu olan küçük çocuklar yak›n izleme al›nma-
l›d›r. Erken tan›, hastal›¤›n yayg›nlaflmas›n› ve organ ifllev bo-
zukluklar›n›n önlenmesini sa¤layarak ölüm oran›n›n azalt›lma-
s›na katk›da bulunur. 
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