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Ozet

Abstract

Konjenital kendiliginden iyilesen retikiilohistiyositozis (KKIH),
siklikla yenidogan doneminde goriillen nadir bir hastaliktir.
Langerhans hiicreli histiyositozis'in (LHH) konjenital varyanti olan
KKIH sadece deriye simirli kalarak sistemik tutulum yapmadan kendi-
liginden 1-3 ayda iyilesir. Bu makalede KKiH tanis1 alan bir olgu
sunulmaktadir. Bu 15 giinliikk erkek bebekte gozlenen soliter
hemorajik kurutlu papiiler lezyon dogumda saptanmig, tani
histopatoloji ile konulmus ve lezyonun 1.5 ay i¢inde tedavisiz kaybol-
dugu izlenmistir. KKiH, kendiliginden gerileyen ve soliter yerlesim
gosterdiginde kolay atlanabilen bir hastaliktir. Ancak ileri donemlerde
sistemik tutulum gelisen veya relaps gozlenen vakalar bildirildigi i¢in,
bu hastaligin ayirici tanilarimiz arasinda yer almasinin uygun olacagi-
n1 diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Histiyositozis, langerhans hiicreli histiyositozis,
konjenital
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Congenital self-healing reticulohistiocytosis (CSHR) is a rare
disorder commonly encountered during neonatal period. CSHR is a
congenital variant of Langerhans cell histiocytosis which is limited to
skin and heals spontaneously within 1-3 months. In this article a case
diagnosed with CSHR has been presented. In this 15 day-old boy
solitary hemorrhagic papular lesion was detected at birth, given the
diagnosis by histopathology and the lesion disappeared within 1,5
months. CSHR, is a disorder that regresses spontaneously and could
be easily missed when solitary. However, as there are some reports
about developing systemic involvement and relapses at some point,
this diagnosis should be in our differentials.

Key Words: Histiocytosis; Histiocytosis, Langerhans-Cell;
congenital

onjenital kendiliginden iyilesen

retikiilohistiyositozis (KKIRH), ilk kez

1973 yilinda Hashimoto ve Pritzker tara-
findan  tammlannus,’  Langerhans  hiicreli
histiyositozis’in (LHH) konjenital bir varyanti olup
dogumda veya neonatal donemde saptanan nadir
bir hastaliktir.” LHH ve KKIRH’i olusturan genis
eozinofilik sitoplazmali ve bdbrek benzeri
niikleuslu pleomorfik histiyositlerin (Langerhans
hiicreleri) immiinhistokimyasal olarak S100 ve
CDl1a ile boyanmalan tanisaldir. Elektron mikros-
kobik incelemede bu histiyositlerde Birbeck gra-
niilleri veya lamine cisimcikler gézlenir ve bu her
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iki yapinin ayni hiicrede birlikte goriilmesi KKIRH
icin oldukga tipiktir.’

Tipik olarak sistemik tutulum yapmayan
KKIRH, sadece deri tutulumu ile seyreder ve bir-
kag ay icinde kendiliginden iyilesir.* Klinik olarak
genellikle yaygin, eritemli, bazen nekrotik papiil,
vezikiil ve nodiiller seklinde goriiliirler. Ancak
nadir olarak soliter tutulum gozlenen olgular da
bildirilmistir.”” Bu yazida soliter tutulum gésteren
bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Onbes giinliik erkek yenidogan bebek, sol el isa-
ret parmagindaki yara nedeniyle klinigimiz tarafin-
dan degerlendirildi. Oykiisiinden, bu yaranin dogdu-
gunda zemini kirmizi bir kabariklik olarak bagladigi
ve daha sonra {izerinin kabuklandig1 6grenildi. Yirmi
yedi yasindaki anneden, sezaryen ile 38 haftalik
dogan bebegin bagka herhangi bir problemi bulun-
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mamaktaydi. Annenin prenatal dykiisiinde ila¢ kul-
lanim1 ve enfeksiyon oykiisii saptanmadi. Ailede
benzer problemi olan yoktu. Hastanin dermatolojik
incelemesinde, sol el isaret parmaginin
metakarpofalenjiyal eklem medialinde, hemorajik
kurutlu papiil saptandi (Resim 1). Lezyondan alinan
biyopsinin histopatolojik incelemesinde iist dermiste
histiyosit, eozinofil ve lenfositlerden olusan yogun
bir infiltrasyon gozlendi. Immiinhistokimyasal ince-
lemesinde histiyositlerin, hiicre zarmin CDla ile
pozitif boyandig1 goriildii (Resim 2). Bu bulgularla
KKIRH tanist konulan hastamn lezyonlar1 1.5 ay
icinde kendiliginden geriledi. Yapilan sistemik tara-

Resim 1. Sol el isaret parmagi dorsumunda hemorajik kurutlu
lezyon.

ist dermiste histiyosit, eozinofil ve lenfositlerden olusan
yogun bir infiltrasyon gozlendi (10X).
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Resim 2 b. Genis eozinofilik sitoplazmali ve bobrek benzeri
niikleuslu pleomorfik histiyositler (Langerhans hiicreleri) ve
eozinofillerin yakindan goriintimii (40X).

Resim 2 c¢. Immiinhistokimyasal incelemede histiyositlerin,
hiicre zarimin CD1a ile pozitif boyandigi goriildii.

masinda herhangi bir tutulum saptanmayan hasta
halen tarafimizdan takip edilmektedir.

Tartisma
KKIRH un karakteristik 6zellikleri; lezyonlarin
konjenital olmasi, kendiliginden gerilemesi, sis-
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temik semptomun bulunmamasi ve histopatolojide
tipik Langerhans hiicrelerinin saptanmasidir. Cok
nadir olarak goriilen bu hastalik siklikla biyopsi
alinmazsa atlanabilir. Cogu zaman ¢ok sayida yay-
gin lezyonlar seklinde goriilen KKIRH, nadir olarak
soliter olarak da g(iriilebilir.s'7 Kirmizi, mor-kahve
renkli agrisiz, kimi zaman kurutlu vezikiil, papiil ve
nodiiller seklindeki lezyonlar, skalp, yiiz, avug i¢i ve
ayak tabani dahil viicudun her yerinde yerlesebilir.
Lezyonlar genellikle skar veya pigmentasyon bira-
karak, 1-3 ayda kendiliginden geriler. Bizim olgu-
muzda da lezyon soliter ve hemorajik kurutlu lez-
yonlar seklinde gozlenmis ve skar birakarak kendi-
liginden iyilegmistir.

LHH genellikle c¢ocukluk caginda goriilen
sporadik bir hastaliktir. Etyolojisinde viral enfeksi-
yonlar ve genetik faktorler suglansa da son zaman-
larda yapilan caligmalarda elde edilen veriler gene-
tik faktorlerin patogenezdeki roliinii giiclendirmek-
te ve muhtemel bir LHH geni oldugu konusunu
giindeme getirmektedir.*'° Monozigotik ikiz iki
olguda bu lezyonlarin bildirilmesi, LHH un bir tipi
olan KKiRH’in etyolojisinde de genetik faktorlerin
rolii olabilecegine dikkati cekmektedir.’

KKIRH’un ayiric1 tamsinda konjenital kandidi-
yazis, neonatal varisella, dissemine hemanjiyo-
matozis, HSV enfeksiyonu gibi yenidoganin diger
vezikiilopiistiiller hastaliklar1 mutlaka akla gelmeli-
dir. Bizim hastamizda soliter, hemorajik kurutlu
goriinimleri  nedeniyle  ektima ve iilsere
hemanjiyom da ayirici tanilar arasindaydi. Ancak bu
nedenle alinan bakteriyel kiiltiirlerde iireme saptan-
mamasi iizerine biyopsi alinarak tani1 konulabildi.

KKIRH diger LHH tiplerinden farkli olarak,
sadece deriye smirli kalan ve sistemik tutulum
yapmayan bir hastaliktir. Ancak lezyonlar gerile-
dikten sonra 4 yil icinde relaps gozlenen olgular
bildirilmistir."" Larralde ve ark.nin 12 olguluk seri-
sinde KKIRH tanis1 konulan bir hastada lezyonlar
3 ay sonunda kendiliginden gerilemis ve herhangi
bir sistemik tutulum saptanmamis olmasina rag-
men, yaklasik 5 ay sonra hastada tekrar yaygin
lezyonlar ortaya ¢ikmistir. Sistemik tutuluma baglh
trombositopeni, hepatosplenomegali ve anemi
goriilen hasta kisa siirede icinde LHH nedeniyle
kaybedilmistir.'* Bu nedenle her ne kadar KKiRH
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kendiliginden gerileyip, sistemik tutulum yapmasa
da bu taniyr alan tiim hastalarin kan tetkiklerinin
yanisira akciger ve kemik grafileri, ve abdominal
USG gibi bazal taramalarinin yapilmasi ve olast risk
acisindan uzun siireli izlenmesi 6nerilmektedir."”

KKIRH, samldig1 kadar nadir olmayabilir. O-
zellikle soliter yerlesim gosterdiginde, tanmida en
yardimci yontem olan ancak yenidogan déneminde
pek tercih edilmeyen biyopsi yapilmadiginda goz-
den kacirilmaktadir. Ancak olasi sistemik tutulum
riski nedeniyle KKIRH’nin ayiric1 tanilarimiz ara-
sinda mutlaka yer alip gerekli arastirmalarin yapil-
masl1 hastalarin uzun dénem takipleri i¢in 6nemlidir.
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