32

Ayin Olgusu Case of the Month

Oksiiriik, solunum zorlugu, iig ayliktan beri siiregelen dokiintii ve otit
yakinmasi ile getirilen bir yaginda erkek hasta
One-year-old boy with chronic cough, dysypnea, otitis and rash
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Olgu bildirisi

12 aylik erkek cocugu; bir haftadan beri giderek artan
OksUrik ve hizl nefes alma yakinmasi ile acil poliklinigimi-
ze getirildi. ilk U¢ aya kadar saglikh oldugu séylenen has-
tanin bu aydan itibaren tekrarlayan ates, orta kulak iltiha-
b1 ve kulak akintisi olmustu. Son U¢ aydan beri de 6zellik-
le baginda, sirtinda, kasik bélgesinde olmak Uzere kasin-
till, kizank ve kabuklu yaygin deri lezyonlari gelismisti. Bu
lezyonlari nedeniyle seboreik dermatit tedavisi uygulan-
mis ve izlenmisti. Ancak yakinmalarinda bir gerileme ol-
mamisti.

Fizik muayenede; genel durumu orta, rengi soluktu.
Karaciger 2 cm ele geliyordu. Dalak ele gelmiyordu. Ta-
sipnesi mevcuttu (solunum sayisi 40/dak) ve ekspiryumu
uzundu. Sacli deride, sirtta, kasik bélgede yaygin eritem-

Resim 1. Sach deri, kulak ve kulak arkasinda eritemli, kurutlu
lezyonlar, kulak akintisi

Resim 2. Sirtta eritemli, kurutlu yaygin lezyonlar

Resim 3. Karn derisinde eritemli, papiiler ve kurutlu lezyonlar.
Kasik bolgesinde, testis ve prepisyumda yaygin eritem
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Resim 4. Yan kafa grafisi

li, petesiyal, kurutlu, kasintili lezyonlar vardi; ilaveten her
iki kulakta belirgin plrtlan akintisi mevcuttu (Resim 1, 2,
3). Anal bdlgede genis hiperemi vardi. Sag pariyetal kemi-
gin 6n tarafinda 2x2 cm’lik yumusak doku sisligi saptan-
di. Yaygin mikrolenfadenopatileri vardi. Diger sistem mu-
ayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemesinde hafif mikrositer anemisi
(Hb%9,5¢r, Hct %30, MCV 70fL) vardi. Beyaz kire sayisi
8 800 mm?®, periferik yaymada %45 nétrofil, %40 lenfosit

Resim 5. Kraniyal BT

ve %10 monosit saptandi. Patolojik hicre gérilmedi.
Trombosit sayisi 491000/mm?®ti. Serum proteini, alblimi-
ni, transaminazlar, Ure, kreatinin ve kan elektrolitleri nor-
mal sinirlardaydi. Eritrosit cékme hizi: 50 mm/ sa idi. idrar
tetkikinde pH:6, dansite:1010 ve idrar osmolaritesi normal
sinirlardaydi.

Hastaya kraniyal radyografi (Resim 4), kraniyal manye-
tik rezonans (MR), temporal kemik bilgisayarli tomografi
(BT) (Resim 5), toraks BT c¢ekildi ve deri biyopsisi yapildi.
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Tani-tarisma
Langerhans hicreli histiyositoz

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

Toraks BT incelemesinde her iki akciger Ust loblarda be-
lirgin olmak Gzere buzlu cam gérunumleri, interstisyel kalinlag-
ma ve mikro hava kistleri saptandi.

Temporal kemik BT’sinde sagd dis kulak yolundan baslaya-
rak orta kulak bosluguna uzanan kontrast tutulumu mevcuttu.

Kraniyal ve hipofiz MR incelemeleri normal sinirlardaydi.

Deri biyopsisinde papiller dermiste subepidermal bdlgede
6demli zeminde iri, vezikUler ¢ekirdekli, bazilar cok gekirdekli,
genis, eozinofillerden olusan tutulum ve uygulanan histokim-
yasal yontemle histiyositik hiicrelerde CD1 a ve S100 ile im-
mun tepkime saptandi.

Kemik iligi biyopsisinde hiicresel tutulum yoktu. Hastanin
karin ultrasonografi (USG) incelemesinde karaciger ekojenite-
sinde artis disinda bir patolojiye rastlanmadi.

Hastaya klinik, laboratuvar ve deri biyopsisi sonucu ile
Langerhans hiicreli histiyositoz (LHH) tanisi konuldu.

Langerhans hiicreli histiyositoz nadir gorllen ve patojene-
zZi heniiz tam olarak aydinlatlamamis bir hastaliktir. Langer-
hans hiicreli histiyositoz, antijen sunan hiicrelerin bir bozuklu-
gudur. Monositer fagositer sistemin en sik goriilen hastaligidir.
Histopatolojisinde Langerhans hiicreleri kadar normal enfla-
matuar hiicreleri de iceren (T-hlcreleri, eozinofil, makrofajlar)
cok cekirdekli dev hiicreler vardir (1). Bu dev hiicreler osteok-
lastlara benzer ve osteolizise neden olan sitokinler Uretirler (2).

Hastaligin klinik olarak genis bir yelpazesi vardir. Tutulan
doku ve organlara gore klinik seyir cesitlilik gdsterir. Klinikte
bazen kendiliginden iyilesme olabildigi gibi hastalik ilerleyici ve
6limcul de olabilir.

Cocuklarda goértlme sikhigi 0,2-1/ 1000 000 olarak bildiril-
mektedir. Erkeklerde biraz daha fazla gérilmektedir. Genelde
cocukluk ¢caginda daha sik gortlmektedir. Olgularin yaklasik
yarisi 15 yasin altindadir. Bu olgularin da biyuk bir kismi 1 ile
4 yas arasindadrr (3-5).

Histiyositler siklikla kemik, deri, akciger, kemik iligi, karaci-
ger, dalak, endokrin sistem ve sindirim sistemini tutar.

Tek lezyonlu tutulum ileri yaglarda, ¢cok sayida sistem tutu-
lumu ise kligtik yaglarda daha sik gérilmektedir. Tek lezyonlu
tutulum daha cok kemikleri tutmakla birlikte lenf digimleri ya
da akciger tutulumu da gorilebilir (5).

Yaygin histiyositoz formunda ise bircok organda tutulum
vardir. Agirlikh olarak gocukluk yas grubunda gérulen bu tutu-
lum seklinde seyir daha kétuddr. Hizli seyreder ve 6limculdir.

Olgumuzda kemik, akciger ve deri tutulumu saptanmistir.
Olgularin %70-80 kadarinda kemik tutulumu gézlenmekle bir-
likte en sik tutulum sirasiyla kafatasi, femur, mandibula ve pel-
viste olmaktadir (5). Olgumuzda pariyetal kemikte bir adet litik
lezyon saptandi. (Resim 4-5).

Tedaviye direncli otitis mediyasi olanlarda dis kulak yolun-
da lezyon saptanirsa LHH’den siiphelenilmelidir.

Deri tutulumu genellikle, yaygin tutulumlu LHH’de daha sik
goralur ve ilk belirti olarak karsimiza ¢ikabilir. Deri biyopsisi ya
da sUrlintl incelemesi tani koydurucudur.

Genellikle intertrigéz ve lumbosakral alanlarda daha sik
gorulen kasintil eritematdz makulopapdiler, petesiyal, pustiler

lezyonlardir. Seboreik dermatitden ayirici tanisi zordur (5). OI-
gumuz da seboreik dermatit tanisi ile izlenmis, cesitli topikal
tedaviler uygulanmis, ancak belirgin fayda gérmemistir.

Langerhans hicreli histiyositoz merkezi sinir sisteminde en
sik hipotalamik/hipofizer aksi tutar. Diabetus insipitus, LHH’de
en sik goriilen endokrinopatidir (1-5). Tani igin su kisitlama tes-
ti ve hipotalamo /hipofizer MR incelemesi yapiimalidir. Diabe-
tus insipitus kafa disinda lezyonlar olusmadan énce, tani esna-
sinda ya da sonrasi ortaya ¢ikabilir (5). Olgumuzda politri ve
polidipsinin olmamasi, idrar osmolaritesinin normal olmasi ve
hipofizer bdlgenin géruntilemesinde lezyon saptanmamasi ne-
deniyle diabet insipidus distintimedi ve bu nedenle susuzluk
testi yapilmadi. Akciger tutulumu c¢ocukluk ¢adi LHH'de
%10’dan azdir. Fakat ¢oklu sistem tutulumu olan hastalarin
%30’unda akciger tutulumu mevcuttur (6).

Birincil tutulum daha cok yetiskin yas grubunda ortaya
¢clkmakta olup ¢ocukluk yas grubunda ise oldukca nadirdir
(7,8). Tasipne, gogstinde cekilmeler ve devam eden 6kslirik
olabilir. Olgumuzda bagvuru nedeni, 6kslrik ve tasipne idi.
Toraks BT incelemesi akcigerlerde histiyositoz tutulumu ola-
rak kabul edildi. Tedavi edilmemis LHH’de ileri yaslarda kronik
akciger hastaligi ve kistik bulléz radyografik bulgular ortaya ¢i-
kabilir.

Langerhans hicreli histiyositozda seyir yas, tutulan organ
sayisi ve tutulan organlarda islev bozuklugu olup olmamasina
baglidir.

Tedavide kemoterapi, ¢oklu sistem tutulumunda tercih
edilmekte, tek lezyonlularda ise mimkinse cerrahi yaklasim
yapiimaktadir.

Olgumuz c¢oklu sistem tutulumlu olarak kabul edilmis ve
kemoterapisi planlanmistir.

Hastaligin seyri yas, tutulan organ sayisi ve organ islevi bo-
zuklugu olup olmamasina baghdir.

Langerhans hicreli histiyositoz yerel tedaviye yanit verme-
yen seboreik dermatitte ve yine tedaviye yanitsiz olan ya da sik
tekrarlayan kulak iltihabi olan ¢ocuklarda dustnilmelidir. Bu
nedenle deri lezyonu olan kiigtik cocuklar yakin izleme alinma-
lidir. Erken tani, hastaligin yayginlasmasini ve organ islev bo-
zukluklarinin énlenmesini sagdlayarak 6lum oraninin azaltiima-
sina katkida bulunur.
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