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GIRIS - AMAC

Langerhans hicreli histiositoz (LHH), CD1a, langerin ve S100 proteini eksprese eden ve Birbeck granilleri
varhgi gosterilen Langerhans tipi hiicrelerin klonal neoplastik proliferasyonudur (1).Genel populasyonda
gorilme sikligi 0,5 — 4,5 / milyondur (2,3). LHH'nin kesin tanisi, etkilenen dokunun patolojik incelemesi ile
konur(4,5).Prognoz siklikla mikemmeldir, bununla beraber, "risk organlar" olan hematopoetik sistem,
karaciger ve/veya dalak tutulumu durumunda ise kétldur. Tedavi, hastaligin bulundugu organ sistemine,
lezyonlarin yayginligina ve organ fonksiyon bozuklugunun varhigina gore planlanir (6).

METOD

OLGU SUNUMU I: 39 yasinda bilinen hipertansiyon tanisi olan erkek hasta, sag kulakta agri sikayeti
nedeniyle kulak burun bogaz (KBB) poliklinigine basvurmustu.Fizik muayenede; dis kulak yolunda timpanik
membran dnlinde graniilasyon dokusu benzeri kitle gorilmisti.Laboratuvar tetkiklerinde; beyaz kiire:
10,01 1073/uL, hemoglobin 16,2 g/dL, platelet 240.000/mm3 olarak saptandi. Temporal kemik (BT) istendi:
epitimpanyuma uzanim gosteren pet6z apeks diizeyinde fasiyal sinir ile ara planlari secilemeyen (invaze)
yumusak doku artimi olarak raporlandi. Alinan insizyonel biyopside Langerhans Hiicre Histiyositozu olarak
raporlandi.Hastada hematoloji konseyi tarafindan sistemik tutulum olmadigina karar verildi. Orta kulakta
lokalize lezyon, internal karotis arterin kemik duvarini ve fasiyal sinirin timpanik segmentinin kanalini erode
ettigi icin cerrahi olarak riskli olabilecegi, radyoterapinin yillar sonra sekonder malignite yapabilecegi
hastanin yasi goz dnlinde bulundurularak, 6éncelikle sistemik steroid ve antibiyotik tedavisi verilmesine ve
klinik takiplerinde (tedavi sonrasi 1.ayda) kontrasth MR ve BT ile lezyon boyutlari yeniden
degerlendirilmesine karar verildi. OLGU SUNUMU II: 32 yasinda bilinen kronik hastaligi ve ila¢ kullanimi
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olmayan hasta, sol aksillada agri sikayeti ile bagvurmustu. Fizik muayene bulgulari normaldi. Laboratuvar
tetkikinde; beyaz kiire 5,83 10*3/uL, hemoglobin 17,2 g/dL, platelet sayisi 201 10~3/uL.Pet BT;Bilateral
bilateral servikal zon 2 de bly(igiil8x12 mm boyutunda hipermetabolik aktivite gdsteren multipl lenf
nodlari ile sol 5. kosta anterolateral yliziinde izlenen osteolitik ekspansiyone neden olan hipermetabolizma
seklinde raporlandi.Hastadan yapilan sol 5. kosta eksizyonel biyopsisi patoloji raporu; LHH (Eozinofilik
Granillom) seklindeydi.Sol servikal 2. zondan lenf nodu eksizyonu yapildi, patoloji raporu; Fokal Largenhans
Hiicre infiltrasyonu Gosteren Lenf Nodu seklinde raporlandi.Hastadan hipofizer tutulum? ile istenen hipofiz
MR; normal.Mevcut durumla hasta hematoloji konsey toplantisina ¢ikartildi, multisistemik LHH nedeniyle
Vinblastin tedavisine baslanarak takibe alind..

BULGULAR

LHH, Langerhans hiicre fenotipindeki hiicrelerin gesitli dokularda toplanarak hasara neden oldugu reaktif bir
tablodur. LHH Calisma Grubu’nun organ tutulumuna goére yaptigi siniflamada hastalik, tek sistem ve
multisistem tutulumlu olarak 2 ana grupta incelenmistir LHH’de tek organ tutulumu en sik kemik iken ikinci
sirada deri olarak bildirilmektedir(7). Tek sistem LHH tedavisinde;tek ajan prednizon, vinblastin ve
prednizon kombinasyonu, kemik lezyonlarinin kiiretaji ve cilt lezyonlari icin topikal tedaviyi icermektedir
(8,9) Multisistem LHH tedavisinde ise radyoterapi, vinblastin- prednizon, kladribin, sitarabin,
klofarabin,vinkristin uygun kombinasyonlarla, indiiksiyon ve/veya ikinci basamak tedavi planlariyla
verilebilir (10)Hastaligin seyrinde, 6zellikle multisistemik tutulumu olanlarda radyoterapi ve kemoterapi
sonrasi sekonder malignite gelisme riski artmaktadir (11). Egeler ve ark. 91 LHH hastasinin 39’unda lenfoma,
22’sinde I6semi, 30’unda solid organ tiimoérleri gelistigini bildirmislerdir (12).LHH; eriskin yasta nadir
gorilip ozellikle kemik, cilt ve akciger tutulumu nedeniyle unutulmamasi gereken énemli bir hastaliktir.

SONUC

LHH; eriskin yasta nadir goriltup ozellikle kemik, cilt ve akciger tutulumu goézlenir. Lokal veya sistemik
tutulumla ilerleyebilir ve bu durum hastaligin tedavisini degistirmektedir. LHH, Atipik semptomlari olan
genc eriskin hastalarda akilda tutulmasi gereken dnemli bir hastaliktir.
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