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Benign Sefalik Histiyositozlu ki Olgu

Two Cases with Benign Cephalic Histiocytosis

OZET Benign sefalik histiyositoz, bebek ve ¢ocuklarda goriilen, bas ve boyunda makiil ve papiillerle
karakterize, kendiliginden iyilesme egilimi gsteren non-Langerhans hiicreli histiyositozlarin nadir
bir formudur. Etiyolojisi bilinmemektedir. Nadir goriilmesi nedeniyle iki benign sefalik
histiyositozlu olguyu sunuyoruz. ilk olgumuz gévde ve ekstremitelerin iist bolgelerinde kiigiik,
asemptomatik, sar1 kahverengi papiiller ile yiizde her iki yanakta sar1 kahverengi plak olan 1.5
yasinda erkek hasta idi. Tkinci olgu sol yanakta, sol kulak memesinde ve sag preaurikuler bslgede
biiyiikliikleri 2-5 mm arasinda degisen lividi eritemli papiil ve nodiilleri olan 16 aylik erkek ¢ocuktu.
Biz her iki olgumuzda da sistemik tutuluma rastlamadik. Nadir goriilen hastalik kolaylikla
¢ocuklarda diger daha sik goriilen hastaliklarla karisabilir.

Anahtar Kelimeler: Histiyositoz, Langerhans hiicre digi; bebek; ksantograniilam, jiivenil

ABSTRACT Benign cephalic histiocytosis is a rare form of non-Langerhans cell histiocytosis in in-
fants and children characterized by a self-healing eruption of papules and macules on the head and
neck. Its etiology is unknown. Due to its rarity we report these two cases of benign cephalic histi-
ocytosis. The first case was a 1.5 year-old boy with small, asymptomatic, yellow-brown papules
distributed over his trunk and upper extremities and yellow-brown plaques localised bilaterally to
his cheeks. The second case was a 16 months old boy with purple-erythematous papules and nod-
ules on his left cheek, left earlobe and right preauricular region ranging from 2 mm to 5 mm in di-
ameter. There were no symptoms or signs of systemic involvement in both of the cases. It is
uncommon and can therefore be easily mistaken for other more common skin diseases seen in chil-
dren.

Key Words: Histiocytosis, non-Langerhans-cell; infant; xanthogranuloma, juvenile
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istiyositozlar reaktif veya neoplastik histiyositlerin cesitli doku-

larda birikmesi sonucu ortaya ¢ikan heterojen bir grup hastalik olup

Langerhans hiicreli histiyositozlar ve non-Langerhans hiicreli his-
tiyositozlar olmak tizere iki grupta incelenir. Histiyositozlarin siniflandiril-
mast Tablo 1’de gosterilmigtir.! Non-Langerhans hiicreli histiyositoz
grubundaki hastaliklar ¢ogunlukla nadir goriiliir. Bunlardan kendiliginden
iyilesme 6zelligi gosterenler jiivenil ksantograniiloma, benign sefalik histi-
yositoz, dev hiicreli retikiilohistiyositoma, jeneralize eriiptif histiyositoma,
indetermine hiicreli histiyositozdur.!
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TABLO 1: Histiyositozlarin siniflandiriimasi.

Langerhans hicreli histiyositozlar

Non-Langerhans hiicreli histiyositozlar

= Letterer-Siwe hastaligi

= Hand-Schiiller-Christian hastaligi

= Eozinofilik graniiloma

= Konjenital kendiliginden iyilesen histiyositozis (Hashimoto-Pritzker hastaligi)
Primer kutanéz, kendiliginden iyilesen
= Juvenil ksantograntiloma

= Benign sefalik histiyositoz

= Dev hicreli retikilohistiyositoma

= Jeneralize eriptif histiyositoma

= indetermine hiicreli histiyositoz
Primer kutandz, ilerleyici

= Papliler ksantoma

u {lerleyici noddler histiyositoma
Siklikla sistemik tutulum

= Nekrobiyotik ksantograntiloma

= Multisentrik retikulohistiyositozis

= Rosai-Dorfman hastaligi

= Ksantoma disseminatum

Sistemik tutulum, nadir deri tutulumu
= Erdheim-Chester hastaligi

= Hemofagositik lenfohistiyositozis

Benign sefalik histiyositoz nadir goriilen, 6zel-
likle kiiciik cocuklar: etkileyen, cogunlukla yiizde
ortaya ¢ikan bir hastaliktir. Hastalik tipik olarak bir
yasinda baslar, erkeklerde iki kat daha fazla gorii-
lir. Kendiliginden iyilesen hastalikta tedaviye
gerek yoktur.”*

Yazimizda, nadir goriilmesi sebebi ile benign
sefalik histiyositoz tanili iki olgu sunulmus ve ilgili
literatiir gézden gegirilmistir.

IOLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Poliklinigimize getirilen 1.5 yasindaki erkek cocu-
gun, 6 aydir yiiziinde kizariklik sikdyeti vardi. Hi-
kayesinden sikayetlerinin yanaklarda baslayip
zamanla arttif1 6grenildi. Oz ve soy gegmisinde
ozellik yoktu. Hastanin dermatolojik muayene-
sinde yiizde her iki yanakta sari-kahverengi plak
ve kollarda, bacaklarda, govdede sari-kahverenkli
papiiller mevcuttu (Resim 1). Yapilan sistemik
muayenesi normaldi. Lenfadenopati veya hepa-
tosplenomegali saptanmadi. Rutin laboratuvar tet-
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kikleri ve yapilan periferik yayma sonucu normal
olarak degerlendirildi. Hastanin velisinden bilgi-
lendirilmis olur formu alinarak yapilan deri biyopsi
orneginde sepetsi ortokeratoz, epidermiste yer yer
vakuoler dejenerasyon, dermiste perivaskiiler len-
fohistiyositik infiltrat saptandi (Resim 2a). CD68 ile
boyama pozitif (Resim 2b), CD1a ve S-100 ile yapi-
lan boyama negatif idi. Klinik ve histopatolojik bul-
gularla benign sefalik histiyositoz tanis1 konuldu.
Hastaligin kendiliginden iyilesme 6zelliginden do-
lay1 tedavi verilmeyip poliklinik takipleri 6nerildi.

OLGU 2

On alt1 aylik erkek bebek, yiiziinde 4 ay 6nce bas-
layan kirmizi kabarikliklar sikayeti ile poliklinigi-
mize getirildi. Muayenede sol yanakta, sol kulak
memesinde ve sag preaurikuler bolgede biiytikliik-
leri 2-5 mm arasinda degisen pembe renkli, yumu-
sak, asemptomatik papiil ve nodiiller mevcuttu.
Diger sistemlerin muayenesi normaldi, rutin labo-
ratuvar tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Ebe-
veynden bilgilendirilmis olur formu ile bir yiiz
papiiliinden alinan deri biyopsi 6rneginde sepetsi
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RESIM 1: Her iki yanakta sari-kahverenkli plaklar, govde ve omuzlarda sari-
kahverenkli papiiller.
(Renkli hali iin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 2a: Papiller dermiste histiyositik infiltrasyon (HE, x200).
(Renkli hali icin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)

ortokeratoz, folikiiler plugging, epidermiste yer yer
intraseliiler 6dem, dermiste eozinofilik histiyosit
infiltrasyonu saptand: (Resim 3a). CD68 ile yapilan
immiinohistokimyasal boyama pozitifti (Resim 3b).
Klinik ve histopatolojik bulgularla benign sefalik
histiyositoz tanis1 konulan olguya tedavi 6nerilme-
den diizenli dermatoloji poliklinik kontrolleri 6ne-
rildi. Hastanin 4 ay sonraki kontroliinde yiiz
bolgesine sinirli olmak iizere papiillerin ¢ap ve sa-
yisinda artis, renklerinde kirmizi-kahverengi ko-
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yulasma goézlendi. Alt1 ay sonraki kontroliinde ise
lezyon sayisinda artma olmadig1 ve bazi papiil ve
nodiillerin gerileyerek deri seviyesine indigi goz-
lendi (Resim 4).

TARTISMA

Benign sefalik histiyositoz ilk defa Gianotti ve ark.
tarafindan 1971 yilinda tamimlanmigtir.>® Her iki
olgu da sikayetleri tipik olarak bir yasinda baslayan
erkek cocuklardi. Etiyopatogenezi tam olarak bilin-
meyen hastalik, juvenil ksantograniilom ve jenera-
lize eriiptif histiyositomaya benzerliginden dolay1
ayni hastaligin varyanti olarak kabul edilmektedir.?

Hastaligin tipik lezyonlarn ytizde 6zellikle goz-
kapaklari, alin ve yanaklarda baslayip, daha sonra
kulaklari, oksipital bolge ve boynu da etkileyen,
asemptomatik, eritemli veya deri renginde, 2-8 mm
capli makil ve papiillerdir.>>® Nodiil, plak, yama
seklinde baz atipik goriiniimlii benign sefalik his-
tiyositoz olgular: da bildirilmistir.” Lezyonlar nadi-
ren govde, kol, kalca ve bacaklarda ortaya ¢ikar.?
Sayilar1 genelde 5-20 adet olup nadiren 100’1 ge-
cebilir.>®Her iki olguda da tipik papiillerin yan: sira,
olgu 1’de yiizde plaklar, olgu 2’de ise nodiil sek-
linde atipik lezyonlar vardi. Olgu 2’de yiiz hari-
cinde gévdede herhangi bir lezyon saptanmazken,
ilk olguda yiiz disinda govde ve ekstremitelerde de
papiiller vardi. Mukozalar, palmoplantar bolge ve

RESIM 2b: Papiller dermiste CD 68 ile histiyositik infiltrasyon lehine pozitit
boyanma (Immiinperoksidaz, x400).
(Renkli hali icin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 3a: Dermiste yogun histiyositik infiltrasyon (HE, x200).
(Renkli hali icin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 3b: Dermiste CD68 ile histiyositik infiltrasyon lehine pozitif boyanma
(Iimmiinperoksidaz, x200).
(Renkli hali igin Bkz. http://pediatri.turkiyeklinikleri.com/)

i¢ organ tutulumu goriilmeyen hastalikta, serum
lipid seviyeleri de normaldir.? Sistemik tutulumu
olmayan bazi hastalarda Diabetes insipidus ve Dia-
betes mellitus (DM) ile birliktelik bildirilmigtir.*°
Olgularimizda i¢ organ tutulumu, DM yoktu.
Serum lipid seviyeleri normaldi.

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2012;21(2)
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Lezyonlarin histopatolojisinde papiller dermal,
diffiiz ve likenoid olmak tizere 3 histolojik patern
tanimlanmigtir. En sik g6zlenen papiller dermal pa-
ternde infiltrat iyi sinirlanmis ve epidermise ¢ok
yakindir. Histiyositler pleomorfiktir ve bol eozino-
filik sitoplazmasi vardir. Diffiiz paternde infiltras-
yon dermise yayilmistir, pleomorfik histiyositler
nadirdir. Likenoid paternde perivaskiiler bolgede
ve yiizeyel dermiste kiiciik regtiler histiyositler ve
nadir lenfositlere rastlanir.>¢ ilk olgunun lezyonla-
rinin histopatolojisi papiller dermal paterndeyken
ikinci olgununki diffiiz paternde olup daha yogun
histiyositik infiltrasyonu vardi. Benign sefalik his-
tiyositozda Touton hiicresi goriilmez. Kopiik hiic-
reler yok ya da nadirdir.? Histiyositler CD11b,
CD14b, HAM 56 ve faktor XIIla eksprese ederler.
S-100 ve CD-1a ile boyanmazlar.23!! Yaptifimiz
histopatolojik incelemelerde histiyositik infiltras-
yon belirgin olarak saptandi. Touton tipi dev hiic-
reler goriilmedi.

Hastaligin ayirici tanisinda verritka plana,
molluskum kontagiozum, spitz neviis, trtikerya
pigmentoza ve kutanoz sarkoidoz diistintilmelidir.?
Ayrica non-Langerhans hiicreli histiyositozlarin
kendiliginden iyilesen formlar ile klinik ve histo-
patolojik olarak karigabilir.! Jeneralize ertiptif his-
tiyositoma histopatolojik olarak benign sefalik
histiyositoza ¢ok benzedigi i¢in her ikisinin ayrimi
klinik bulgulara dayali yapilmalidir. Jeneralize
erliptif histiyositoma daha ¢ok yetigkinlerde goz-

RESIM 4: Yanakta, genede, sol kulak memesinde 4-5 mm capli lividi renkli
papul ve nodller.
(Renkli hali icin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)
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lenir ve lezyonlar yaygindir."? Yiiz, govde ve eks-
tremitelerde yiizlerce, 1 cm’den kiigiik, kirmizi-
kahverengi paptller goriiliir. Ayrica farkl olarak
mukozal tutulum goriilebilir."® Juvenil ksantogra-
niilloma da benign sefalik histiyositoza benzer se-
kilde ¢ocuklarda sik goriildiigi i¢in ayiric: tanida
mutlaka diisiintilmelidir. Klinik olarak ayriminda
benign sefalik histiyositozda makiil ve papiiller go-
riiliirken, juvenil ksantograniillomada nodiiller g6-
rillmesi 6nemlidir. Nodiiller bir veya birkag adet
olabilir.! Histopatolojik olarak ise juvenil ksan-
tograniilomadan kolaylikla ayirt edilebilir. Be-
nign sefalik histiyositozda goriilmeyen Touton
dev hiicreleri juvenil ksantograniilomada goriile-
bilir.2%!! Olgu 1’de, klinik olarak papiil ve papiil-
lerin olusturdugu plaklar vardi. Benign sefalik
histiyositozla uyumlu idi. Olgu 2’de ise, lezyonlar
papiilonodiiler karakterde olup benign sefalik his-
tiyositoz i¢in atipik bir tutulum idi. Histopatolojik
olarak ise her iki olguda histiyositik infiltrasyon
belirgin olarak saptandi. Touton tipi dev hiicreler
goriilmedi.

Benign sefalik histiyositozun ayr1 bir hastalik
degil, jiivenil ksantograniilomanin erken donem
varyant1 veya jeneralize eriiptif histiyositomanin
lokalize bir formu oldugunu ileri siiren arastirma-
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cilar oldugu gibi, bir¢ok arastirmaci bu ii¢ non-Lan-
gerhans hiicreli histiyositoz formunun farklh klinik
spektrumlari olan tek bir hastalik oldugunu 6ne

stirmiigtiir. 212

Benign sefalik histiyositoz aylar, yillar i¢inde
kendiliginden iyilesir Paptiller 6nce diizlesir, kisa
bir hiperpigmentasyon déneminden sonra skar bi-
rakmaksizin tamamen kaybolur.>®> Lezyonlar 8-48
ay icinde gerilemeye baslar ve 54-72 ayda tamamen
iyilesir.*¢ Son zamanlarda bildirilen CD11a/CD11c+
makrofaj infiltrasyonlu benign sefalik histiyositozlu
bir olguda sefuroksim ve eritromisin ile yapilan an-
tibiyoterapiden 3 ay sonra lezyonlarda gerileme
bagladigs, 9 ay icinde ise tamamen diizeldigi bildi-
rilmistir.* Olgu 1 poliklinik kontrollerine gelmedi
fakat olgu 2’nin poliklinik takiplerinde papiillerde
once artis gozlenirken, daha sonra papiillerde diiz-
lesme gozlendi. Poliklinik kontrolleri ise hala
devam etmektedir.

Sonug olarak, her iki olgu, seyrek goriilen bu
hastaliga dikkat cekmek amaciyla sunulmakta olup
kendiliginden iyilesme 6zelliginden dolay1 benign
sefalik histiyositozda tedaviye gerek olmayip olgu-
larin diizenli takiplerinin yeterli olacagini diisiin-
mekteyiz.
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