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Ozet

Abstract

Langerhans hucreli histiyositoz, kemikgilikdkenli Langerhas
hiicresinin anormal galmasi ile karakterize ve nedeni bilinmeyer
hastalik grubudur. Milyonda 1-2 oraninda gorilmdkteY etiskin
hastalarda ise olgu sunumlageklinde ortaya konmyur. Cerrahi
radyoterapi ve kemoterapi iceren tedaekilleri tek baglarina veyi
kombine olarak ana tedavi yontemlerini glirmaktalir. Burade
diabetes insipitusu, birden fazla kemik ve krangtasazi olan nad
goriilen bir Langerhans hicreli histiyositoz olgusunulmustur ve
tartismali olan tedavi ydntemleri ortaya konsgtwr.
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Langerhans cell histiocytosis is a group of iditypatisorder
characterized by the abnormal proliferation of seeed bone mar-
row-derived Langerhans cells. There are one to twoscase millior
population. Most reports are based only on anetdotperience i
adult patients. Surgical excision, radiotherapy aiémotherap
either alone or in combination are the main wreatt options. In th
report, we present a rare case of Langerhans istib¢ytosis in a 3
years-oldwoman who developed symptomatic diabetes insipaic
multiple bone and cranial metastases during theadis course. Tt
paper discusses controversial treatment modalities.
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angerhans hicreli histiyositoz (LHH)

kemik iligi kbkenli dendritik hiicre yapi-

sindaki histiyositlerin anormal proliferas-
yonu ile olgur ve yetskin yas grubunda nadiren
goralurken cocuk yagrubunda daha sik saptanir.
Gorulme orani milyonda 0.5-5.4'tlr. Erkeklerde
bayanlardan 2 kat fazla saptahitangerhans
hicrelerinin infiltrasyonu eozinofilik granilom,
Hand-Schuller-Christian hastgili veya Letterer-
Siwe hastafii olarak isimlendirilen 3 farkl klinik
tablo ile ortaya cikabilif. Hastalar genelde cilt
bulgulari, dispne, ¢cok su icme ve idrara ¢ikma
gibi diabetes insipidus (@ bulgulari ile bavura-
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bilirken, kemik arilari, lenfadenopati ve kilo
kaybi da gorilebilir. Tek bir bolgede lokalize
hastalgin prognozu iyi iken multifokal hastgin
prognozu dgiskendir?

Otuz iki ysinda bayan hasta ¢ok su icme ve
¢cok idrar yapmaikayetleri ile bgvurdu. Hastami-
zin ilk sikayetleri 10 yil 6nce bgamis. Sivi kisit-
lamasi ve vazopressin testleri yapilip kranial man-
yetik rezonans (MR) normal saptanarak idiyopatik
santral O tanisi konmgt Hastaya desmopressin
tedavisi bglanmsg. Doért yil boyunca herhangi bir
sikayeti olmayan hastangiddetli sa kulak &grisi
olusmas! Uzerine yapilan gerlendirmede; sa
ortakulakta kitle saptanarak eksizyon yapilip im-
miinohistokimyasal olarak difiiz kuvvetli S100 (+)
ve CD1la (+) boyanarak LHH tanisi kongnuAr-
dindan ¢ene alti bélgesinde ve sol femur diafizinde
metastatik odaklar saptargniLokal eksizyon ve
lokal radyoterapi uygulanmu Bir yil siresince
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sikayeti olmayan hastanin yaygin vicurial si- kranial lezyona yonelik toplam 6 Gy kranial RT
kayeti gelsmesi lizerine Teknisyuitl" ile yapilan uygulandi. Tedavi sonucunda hastanin semptomla-
kemik sintigrafisinde multipl metastatik odaklar ri tamamen duzeldi.

saptandi. Sistemik kemoterapi (etoposit 100
mg/m2) ve zolendronik asit tedavisi stendi. U-
cuncu doz tedavi sonrasi yapilarngeldendirmede
hastanin gri sikayetinin tamamen duzelgi sap-
tandi. Alti doz kemoterapi sonrasi idame tedaviye
sadece zolendronik asit ile devam ediltki ay
Once siddetli ba agrisi, bg donmesi ve bulanti
kusmasikayetleri gelgmesi tzerine kranial tomog-
rafi cekilerek kranial kitle oldgu goruldu (Resim

1, 2). Ayrica posterior anterior aker grafisinde
plevral efiizyon mevcuttu. Hasta toraks tomografisi ~ LHH genellikle cocuk yg 1-15 grubunda sap-
ile tekrar dgerlendirildi; kistik ve nodiiler yapi tanmaktadir. Pik yagrubu ise 1-10 yagrubudur.
iceren infiltrasyon mevcuttu. Hastaya 2 kez TUm ya gruplarinda ortalama 1/200.000 oraninda
perkitan plevral biyopsisi ve acgik agei biyopsi-  gorulirken yetkin yas grubunda gértlmesi litera-
leri yapildi; iltihabi hiicre infiltrasyonu saptandi tlrde olgularseklinde sunulmgtur ve 1-2/milyon
Hastanin idrar dansitesi 1005, gunliik idrar miktar oraninda gorulmektedir ancak y&in yas grubun-
7000 cc oldgu goruldi. Kranial tomografide da genj serili veriler heniiz bulunmamaktadir.
kontrastlanma gosteren kitle saptandi. Hasta son Hastalar siklikla ilk bgvuru aninda cilt bulgulari,
yildir desmopressin tedavisi kullanmamaktaydi. Gok su igme ve ¢ok idrara ¢gikma, kemigridari,
Daha once Dtanisi alan ve uzun siredir tedavisi kilo kaybi ve denge kaykgikayetleri ile bavur-
kullanmayan hastamiza desmopressin tedavisimaktadirlar. Hastalara tani konmasiyla semptomla-
tekrar balandi, O'ye ait semptomlari diizelirken, rin balangici arasindaki stre 1-4 yil kadar olabi-

Langerhans hucreleri dendritik hiicre yapisin-
dadir ve kemik iginden koken alir. Kemik ifii
hucrelerinden birgok sitokin, biyltme faktori ve
tumor nekroz faktor alfa (TNR) etkisi ile
Langerhans hicreleri almaktadir. Langerhans
hucreleri ciltte, lenf nodlarinda, kemikgij dalak-
ta ve muhtemelen beyinde bulunmaktadir. Ayrica
karakteristik olarak immatur veya matur yuzey
proteinleri bulunmaktadir.

v CADODLANID L < i AHAT BaYRAM DICLE UNIV, HASTANE

Resim 1, 2.Langerhans hiicreli histiyositoz olgusunun, 2 @pinda, ¢evresinde édemi olan ve opak madde styjeki sonra:
belirgin olarak kontrastlanan oksipital bélgederkahmetastazi.

634 Turkiye Klinikleri J Med Sci 2007, 27



Medical Oncology

Ciletal

lirken bazi olgularda bu stire 20 yila kadar uzaya-tedavi modalitelerine yanitsiz olgularda ise sigtem

bilmektedir. Ayrica ilk bavuru aninda literatirle

kemoterapi ve/veya sistemik steroid tedavisi kulla-

uyumlu olarak ¢ok su icme ve cok idrara ¢cikma nilir. Sistemik kemoterapi olarak glik-orta doz

gibi DI bulgulariyla mevcuttu ve biangic semp-

metotraksat, prednisone, vinblastine ve etoposit

tomundan tani anina kadar gecen sire bizim hasKullanilabilecek kemoterap('jtik ajanlaralr.Vin-

tamizda da 4 yild..

blastine ve etoposit'in tek karina dger kemote-

rapttik ajanlardan dstin olduklari bilinmektedir.

Hastalarda genellikle cilt lezyonlari; papdl,
pustul ve acik yaralar goruldr. Oral mukozada ise
dlser, plak, gingival hipertrofi goézlenebilirken,
bizim olgumuzda bu lezyonlarin hicbiri saptan-
mamstir. LHH'de kemik metastazi sik olarak go-
rilmektedir; cene kemikleri, kafatasi, ekstremitele
ve vertebralar sik olarak tutulmaktadiBizim
olgumuzda da multipl kemik metastazlari saptan-
mistir. Cene ve ekstremite tutulumu ile literatirde-
ki olgularla benzerlik gostermektedir. %20 hastada
ise akcger infiltrasyonu olmasina ganen hastalar
asemptomatik olabilmektedir. Bizim hastamiz
bayan olmasi ve akggre ait semptomlari olmama-

Multisistem hasta@ olan olgularda etoposit ve/-
veya vinblastine iceren kombinasyon protokolleride
uygulanabilir.

Sonug¢ olarak; Langerhans hucreleri gleti

yas grubunda nadiren gorilen, i Dsemptomlari
veya benzegikayetler ile bavuran, semptom ka
langici ile tani arasinda genellikle uzun zaman
gecen hastalarda, LHH'yi 6n tanilar arasinda dui-
sunmek gerekmektedir. Ozellikle yaygin hagali
olup multisistemiksikayetleri olan olgularda heniiz
standart tedaviler
yetiskin yasta nadiren gorilen bu hastaliktaki olgu
sayisini arttirarak standart tedavileringtlmulmasi

ofturulamamasi nedeniyle,

sina rgmen, tesadifi olarak plevral eflizyon sap- gerekmektedir.

tanmgtir. Toraks tomografisinde kistik ve noduler
yapi iceren infiltrasyon mevcuttu. LHH olgularinda
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gorulen tipik infiltrasyonla benzerlik gostermesine 1.
ragmen, perkitan plevral biyopsi ve acgik deari
biyopsisi ile sadece iltihabi hiicre infiltrasyonu
saptannytir. 2

LHH tedavisinde cerrahi, radyoterapi, lokal ve
sistemik steroid tedavisi ve kemoterapi kullanila-
bilmektedir. Tedavi modalitelerinin secimi hastali- 3
gin lokalize veya yaygin olmasina goreigmekte-
dir. Tek bir alanda lokalize infiltrasyonu olan tes
larda lokal eksizyon, gl lezyonlarda lokal steroid
enjeksiyonu (triamcinolone acetonide) kullanilabili
Lokalize lezyonlari ¢ok blyik olup bu tedavilerden
yarar gormeyen veya eksizyon igin uygun olmayans.
olgularda RT (6 Gy) bir tedavi secgnelarak di-
stndlmelidir. Multisistem hasta) olan veya dier
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