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Langerhans Cell Histiocytosis (Case Report)
Radiological and Scintigraphy Findings
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OZET: Langerhans Hiicreli Histiyositozis (LHH), daha
onceleri Histiyositozis X olarak adlandirilan, terminoloji-
de karigikliklara neden olan, ayni histopatolojiye sahip
farkli klinik semptomlara neden olan bir hastaliklar gru-
budur. Sol bacakta agr1 ve yiirlime zorlugu olan 29 yasin-
daki bayan hastanin, dykiisinde LHH mevcuttu. Burada
multisistem organ tutulumu olan LHH olgusunun
kalvaryum ve femurdaki tutulumlarin radyolojik ve
sintigrafik bulgular sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Langerhans Hiicreli Histiyositozis,
Histiyositozis X, radyolojik bulgular

ABSTRACT: Langerhans cell histiocytosis (LCH) or
previously called Histiocytosis X is a group of diseases
that has confusing terminology, same histopathology and
different clinical symptoms. 29 years old female patient
with complaint of left leg pain and walking diffuculty had
LCH history. We presented here radiological and
scintigraphy findings of calvarium and femur in a case of
LCH with multisystem involvement.

Key Words: Langerhans cell histiocytosis, Histiocytosis
X, radiological findings

GIiRIiS

Langerhans Hiicreli Histiyositozis (LHH), da-
ha onceleri Histiyositozis X olarak adlandirilan ve
terminolojide karisikliklara neden olan, aym
histopatolojiye sahip fakat farkli klinik semptomlara
neden olan bir hastaliklar grubu alarak adlandiril-
maktadir (1-4). LHH adi altinda 3 grub hastalik bu-
lunmaktadir. 1. Fulminant formu (Letterer-Siwe has-
taligr) 2. Kronik rekiirren formu (Hand-Schuller-
Christian hastalig1) 3. Lokalize formu (Eozinofilik
granuloma). Farkli kaynaklarda ve yayinlarda bu ad-
larin biriyle yada birden fazla adla anildigindan za-
man zaman karisikliga neden olmaktadir.

Burada multisistem organ tutulumu olan LHH
olgusunun kalvaryum ve femurdaki tutulumlarin
radyolojik ve sintigrafik bulgular1 sunulmustur.
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OLGU

Kalgada topallama sikayeti ile bagvuran 29 ya-
sindaki bayan hastanin, dykiisiinde LHH mevcuttu.
Oykiisii de gdzoniinde bulunarak yapilan sintigrafik
tetkiklerde sol femurda ve kalvaryumda aktivite tu-
tulumu saptanmistir (Resim 1). Sintigrafik incele-
mede kalvaryumda aktivite tutulumu saptanan alanin
radyolojik incelenmesinde (Direkt lateral kafa
grafisinde) zimba ile delinmis litik kemik lezyonu
izlenmektedir (Resim 2). Femurdan yapilan biyopsi-
de de sonu¢ LHH gelmistir. Hastanin dosyasinin in-
celenmesinde; 3 yil 6nce kafasinda giddetli ac1 sika-
yetleri olan hastanin Beyin Bilgisayarli Tomografi
tetkiki gerceklestirildigi ve sonucunun normal oldu-
gu saptanmustir. 1 yil 6nce sik su igme ve sik idrara
¢ikma sikayetleri ile tekrar doktora bagvuran hasta-
nin yapilan Manyetik Rezonans Goriintiilemesinde
hipofizer infindibulumda 4 mm boyutunda adenom
saptanmustir. Diabetes Inspidus tanis1 almigtir. Daha
sonra akciger bulgular1 da ortaya ¢ikan hastanin
bronkoskopi ile yapilan islemde pulmoner LHH ta-
nist konulmustur. Sonrasinda 4 kiir kemoterapi uy-
gulanmistir. Hastanin sikayetleri azalmistir. Burada
multisistem organ tutulumu olan LHH olgusunun
kalvaryum ve femurdaki tutulumlarinin radyolojik
ve sintigrafik bulgular1 sunulmustur.
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Resim 1. Sintigrafik incelemede sol femurda ve

kalvaryumda aktivite tutulumu saptanmistir

Resim 2. Direkt lateral kafa grafisinde zimba ile delinmis
litik kemik lezyonu izlenmektedir (ok).

TARTISMA

LHH yada Histiositozis-X; Langerhans hiicrele-
rinin ve eosinofillerin fokal infiltrasyonu ile karakte-
rize, etyolojisi  bilinmeyen nadir  goriilen
graniilomatdz bir hastaliktir. Farkli kaynaklarda ve
yayinlarda bu adlarin biriyle yada birden fazla adla
anildigindan zaman zaman karigikliga neden olmak-
tadir (1-4). Ilk olarak 1953 yilinda Lichtenstein tara-
findan histiositozis-X; eosinofilik graniilom, Hand-
Schiiller-Christian hastalig1 ve Letterer-Siwe hasta-
lig1 olarak {i¢ grupta incelenmistir. Histiositozis-X
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icin son tercih edilen adlandirma “Langerhans hiic-
reli graniilomatozis”tir. Yillik insidanst 5.4 /
1.000.000’dur ve genellikle erkekleri tercih eder.
LHH grubu hastaliklar, Langerhans hiicrelerinin ya-
da onun oncii formlarin gogalmasi ile karakterli,
etiolojisi bilinmeyen atipik immunolojik bir reaksi-
yon ile ortaya c¢ikan bir hastaliktir. Olgularin
%60’1nda izole akciger tutulumu, %20’sinde kemik
tutulumu ve %20’sinde de birden fazla organ tutu-
lumu izlenir (4-9).

Diabetes insipidus(DI)’un en o6nemli nedeni
hipotalamus ya da hipofizin neoplastik ya da
infiltratif lezyonlarla tutulumudur. Bunlar pitiiiter
adenom, kraniyofarenjioma, germinom, pinealoma,
metastatik tlimorler, 16semi, histiositozis-X ya da
sarkoidoz olabilir (3,6,9). Bizim olgumuzda da has-
tanin yapilan MRG de hipofizer infindibulumda 4
mm kitle saptanmigtir. Diabetes Inspidus tanisi al-
mistir.

Eosinifilik graniilom LHH grubu igerisinde en
az siddetli ve lokalize formu olup, en iyi prognoza
sahiptir. Genellikle ¢ocuklarda goriiliir ve litik ke-
mik lezyonlar1 ile karakterizedir. Eozinofilik
graniilom’un radyografik gorliniimii zimba ile de-
linmis sekilde olan litik kemik lezyonlari ile karak-
terlidir. Eosinofilik graniilom, radyolojik bulgular
1s181nda diger kemik timorlerinden ayirt edilmelidir,
¢linkli bu tip lezyonlar osteosarkoma, Ewing sar-
kom, hemangioma, dermoid kist gibi malign yada
benign diger kemik lezyonlarina benzeyebilmektedir
(4,6,7).

Eozinofilik graniilomun, kiigiik ¢ocuklarda go-
rilen Letterer-Siwe  hastaligt  (diffiiz, koti
prognozlu, ¢ogunlukla infantlarda goriilen) ve Hand-
Schiiller-Christian sendromuyla (ekzoftalmi,
kraniyal tutulum ve diabetes insipidus) benzerlikle-
rini ortaya koymustur. Bugiin i¢in akcigerlerde sinir-
It olan hastalik i¢in Eozinofilik Granilloma ya da
Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiositozis (LHH)
terimi kullanilmaktadir. Pulmoner LHH, siklikla
geng eriskinlerde ve sigara igenlerde goriiliir. Hasta-
lik her iki cinsi esit oranda etkilemektedir (3). Bizim
olgumuzda da akciger tutulumu mevcuttu. Ancak
radyolojik tetkikler mevcut olmadigindan burada
sunulmamugtir.

Sonug olarak LHH farkli kaynaklarda ve yayin-
larda yukaridaki adlarin biriyle yada birden fazla ad-
la anildigindan zaman zaman karisikliga neden ol-
maktadir. Bu olgu sunumu esliginde LHH gozden
gecirilmistir.
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