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OZET

Langerhans hiicreli histiyositoz  (LHH), Langerhans
hiicrelerinin  klonal ve neoplastik proliferasyonu ile
karakterize nadir bir hastaliktir. En sik cocuklarda tani
almakla beraber, her yasta goérilebilir. Klinik bulgular, tutulan
organ sistemine gore dedismektedir. LHH'nin kesin tanisi
histopatolojik olarak konulmaktadir. LHH'un tedavisi,
hastaligin bulundugu organ sistemine ve lezyonlarin
yayginligina gére planlanmaktadir. Biz burada erigkin yas
baslangicli, femur tutulumu olan 33 yasinda erkek hastanin
klinik, radyolojik ve histapatolojik bulgulari sunularak guncel
literatir esliginde tartismay1 amacladik.

Anahtar kelimeler: Langerhans hucreleri, histiyositozis,
eriskin baslangig

ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare disease
characterized by clonal and neoplastic proliferation of
Langerhans cells. It is most commonly seen in children but
can be seen at any age. Clinical findings depend on the
organ system involved. The diagnosis of LCH is made
histopathologically. The treatment is planned according to
the organ system of the disease, the prevalence of the
lesions and the presence of specific organ dysfunction. We
aimed to discuss the clinical, radiological and
histapatological findings of a 33-year-old man with femoral
involvement at adulthood and discuss the current literature.
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GIRIS

Langerhans hicreli histiyositoz (LHH), langer-
hans hicrelerinin ve eosinofillerin fokal infiltras-
yonu ile karakterize, nedeni tam olarak bilinme
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Resim 1: Eozinofillerin de eslik ettigi bir zeminde oval
centikli ndkleuslu Langerhans hicreleri

yen nadir gbrilen bir hastaliktir. LHH ve Histio-
sitozis-X farkli kaynaklarda ve yayinlarda bu
adlarin biriyle ya da birden fazla adla anildigin-
dan zaman zaman karigikliga neden olan ayni
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antitelerdir (1,2). LHH, ilk olarak 1953 yilinda
Lichtenstein tarafindan tanimlanmistir. En sik
ilk 3 yasda goérulmektedir. Gordlme sikligr mil-
yonda 0,5-4,5 olup erkeklerde bayanlardan 2
kat fazla saptanmaktadir (3,4). Basta kafatasi
olmak Uzere vertebra, mandibula, kosta ve pel-
vis gibi yassi kemikler sik tutulmakla birlikte cilt,
lenf nodlari, karaciger, dalak, oral mukoza, ak-
ciger ve merkezi sinir sistemi de tutulabilir.
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Resim 2: immunohistokimyasal S-100 ile pozitif boyanma
(100X)

VAKA

Kalgada topallama ve agn sikayeti ile 33 yasin-
da erkek hasta Konya Egitim ve Aragtirma Has-
tanesin Ortopedi poliklinigine basvurmustur.
Hastanin sagd kalca agri sikayeti oldugu ve 6z
gecmisinde Talasemi tasiyicisi oldugu ogrenildi.
Hastanin kan tetkiklerinde trombosit sayi ve
sikligi normal, eritrosit morfolojisinde anizositoz,
hipokromi, poikilositoz izlendi; I6kosit formlu



Resim 3: immunohistokimyasal CD1a ile pozitif reaksiyon
(200X)

ise hemogrami ile uyumlu bulundu. Ayrica has-
tanin Beta 2 mikroglobllin seviyesi normal ol-
dugu tespit edildi. Bilgisayarli tomografi (BT) ve
manyetik rezonans goéruntilemelerde (MRG)
sag femur proksimal diyafiz kesiminde yaklasik
46x21 mm boyutlarinda etrafinda genis 6dem
alani izlenen periost reaksiyona neden olan
lezyon izlenmistir. Hastanin ¢ekilen pozitron
emisyon sintigrafisinde sag femur infratorakan-
terik bolgede yaklasik 46x21x15 mm boyutla-
rinda artmis fluoro-2-deoksi-glikoz (FDG) tutu-
lumu gosteren litik karakterde kemik lezyonu
izlendi. Daha sonra hastaya osteomiyelit, Ewing
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Resim 4: Kemik sintigrafisinde sag proksimal femur
tutulumu goéruntisi

sarkom, lenfoma, osteosarkom, metastazik tu-
mor ve anevrizmal kemik timaorleri 6n tanilari ile
biyopsi yapildi. Biyopsi materyalinde eozinofil,
polimorfnuveli I6kosit, histiyosit, lenfosit ve
plazma hcreleri iceren polimorfik bir zeminde
agregatlar olusturan oval ¢entikli ntkleuslu ince
kromatinli Langerhans hucreleri goralmugtir
(Resim-1). immiinohistokimyasal olarak Lan-
gerhans hucreleri S-100 ve CD1a ile pozitif re-
aksiyon izlenmigtir (Resim-2 ve Resim-3). His-
topatolojik ve immunohistokimyasal bulgular
esliginde hastaya LHH tanisi konulmustur.
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Tablo 1: Langerhans hiicreli histiyositozun histopatolojik olarak ayirici tanisi

HASTALIK

Agrisiz Lenfadenopati,
ROSAI-DORFMANHASTALIGI
Cocuk ve Geng Eriskin

B Semptomlari

S100 Ve Cd68 Pozitif
Histiyositlerde Genis Sitoplazma CD1a ve Lagerin Negatif

Emperipolezis

. Notrofil, Plazma Hicresi, Neoplastik Hucreler CD2,
PERIFERIK T HUCRELI Yaygin Hastalik ve o . .
) Histiyosit ve Eozinofil Igeren CD3, CD5 ve CD7 lle
LENFOMA Lenfadenopati i o »
Zeminde Neoplastik Hiicreler Pozitif
Ekstranodal Tutulum
Notrofil, Plazma Hucresi,
B Semptomlari .
Histiyosit ve Eozinofil Igeren Neoplastik Hucreler CD15

HODGKIN LENFOMA

Yaygin Hastalik ve .
Zeminde Hodgkin Hicre ve CD30 Pozitif

Lenfadenopati

Halsizlik Kilokaybi Ates
MASTOSITOZ
Kemik Agrisi, Fraktir

Varyantlar
Oval Niikleuslu Kaba Kromtinli
Sitoplazmasinda Genis Granllli  CD 117 Pozitif

Hucreler
Enfeksiyon Kemik Trabekdllerinde Spesifik Bir Boyanma
OSTEOMYELIT .
Semptomlari dizensizlik ve Nekroz Yoktur

Daha sonra hastaya sistemik tutulum acgisindan
beyin MRG, boyun ve toraks BT ve tim batin
ultrasonografi (USG) tetkikleri istendi. Kemik
sintigrafisinde sadece sag femurda tutulum go-
raldd (Resim 4).

TARTISMA

LHH; nedeni tam olarak bilinmeyen nadir bir
hastalktir. Bu hastaligin etiyolojisine aydinlat-
mak igin bircok calismalar yapilmistir (5-10).
Birgok calismanin sonucunda bu hastalgin,
bazi formlarinin yaygin ve élumcul seyretmesi
nedeniyle, neoplazm oldugu diusunuldd. Daha
sonra neoplastik hastaliktan ziyade immunolojik
bir hastalik olabilecegi yoninde duslnceler artt
ve langerhans huicrelerinin kontrolsuz ¢ogalma-
sI ve belirli bolgelerde toplanmasi nedeniyle, bu
hastaligin immunoregulatuvar sistemdeki defek-
te sekonder gelisen bir lezyon oldugu yoninde-
ki teoriler daha fazla kabul gérmustar.

Histopatolojik incelemede eozinofil, polimorf
nuveli I6kositler, histiyosit, lenfosit, multinikleer
dev hicreler ile daha seyrek olarak plazma hiic-
relerini iceren polimorfik zeminde diffiz ya da
agregatlar halinde Langerhans hucrelerinden
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olusur. Langerhans hucreleri oval, ¢entikli, kat-
lantili, ince kromatinli, hafif eozinofilik ve genig
sitoplazmalidir. Nekroz gorulebilir. Bazen eozi-
nofiller ve nekroz iceren abse odaklari gorulebi-
lir (9). Elektron mikroskobunda anahtar patolojik
bulgusu, langerhans hiicre (LH) sitoplazmasin-
da bulunan Birbeck granullerinin varliginin tes-
pitidir (9).

immunonhistokimyasal boyama, LH’lerin birgo-
gunda, S-100 protein, CD1a ve langerin ile po-
zitif reaksiyon vardir. Histopatolojik olarak ayiri-
cl tanida Rosai-dorfman hastaligi, lenfoma,
osteomyelit, mastositoz, periferik T hicreli len-
foma ve hodgkin lenfoma vardir (Tablo-1).
LHH’un radyografik gorintusu tipik olarak peri-
feral sklerozu olmayan, iyi demarkasyon goste-
ren “zimba deligi” seklinde radyolusent goru-
num olarak izlenmekle birlikte LHH'da en iyi
goruntileme yontemi CT ve MRG'dir (10).
LHH’un radyolojik olarak bening veya malign
kemik timodrleri, osteoblastoma, hemanjiom ve
osteojenik sarkom ile karigabilir. LHH' un kesin
tanisi, histopatolojik ve immunohistokimyasal
tekniklerle ile konulur. LHH' larin tedavisinde
cerrahi eksizyon, radyoterapi, kemoterapi ve
lokal steroid tedavisi yontemleri vardir. Tek ve



Tablo 2: Langerhans hicreli histiyositoz
¢alisma grubunun organ tutulumuna goére
yaptigi siniflama

A. Tek sistem tutulumlu hastalik

Tek bolge Monoostotik kemik tutulumu

izole deri tutulumu
Soliter lenf nodu tutulumu

Coklu bolge Poliostotik kemik tutulumu

Multifokal kemik tutulumu

Multipl lenf nodu tutulumu

B. Multisistem tutulumlu hastalik

Dustik riskli grup Dissemine hastalik riskli organ

(akciger, karaciger, dalak ve

hemopoetik sistem) tutulumu yok

VA B R En az bir riskli organ tutulumu

uygun lokalizasyonlu lezyonlarda cerrahi eksiz-
yon tek basina yeterli tedavidir. Dogru yaklagim
halinde, tek lezyonlu LHH olgularinin prognozu
oldukga iyidir.

Uygun olmayan tedavi yaklasimlarinda kompli-
kasyonlar artar ve mortaliteyi %50’ye kadar
cikabilir (11). LHH tanisi alan hastalarda diger
sistem tutulumlarini arastirmak igin batin USG,
kemik grafileri, akciger grafisi ve yuksek rezo-
lisyonlu bilgisayarli toraks tomografisi (HRCT)
ve beyin MRG istenmelidir (12). LHH Calisma
Grubu’nun organ tutulumuna goére yaptidi sinif-
lamada (Tablo-2) ise tek sistem tutulumlu ve
multisistem tutulumlu hastalik olarak 2 ana
grupta incelenmistir (13). Olgumuzda sadece
femur tutulumu olmasi nedeniyle, LHH Calisma
Grubu’nun organ tutulumuna goére yaptidi sinif-
lamada monoostotik kemik tutulumu olarak de-
gerlendirilmigtir.
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