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Langerhans Hiicreli Histiositoz (LHH), Langerhans hiicrelerinin klonal proliferasyonu ile karakterize nadir bir hastaliktir. Eosinofilik Granulom
(EG) Langerhans hticreli histiositozun alt tipi olup kemikte soliter ya da multipl litik lezyon yapan benign bir hastaliktir. Hayatin ilk dekatinda
ve cogunlukla erkeklerde 2-3 kat daha siklikla goriilmektedir. Sebebi halen tam olarak bilinmemekle beraber immiin defisit veya inflamatuvar
ya da enfeksiyoz hastaliklara sekonder reaksiyonla olusabilecegi diistiniilmekte ve viral enfeksiyonlar suclanmaktadir. Kafa travmasinin EG
gelisimine etkisi hala bilinmemektedir. LHH'un baslica tani koydurucu gériintiileme yéntemi Bilgisayarli Beyin Tomografisi (BBT) ve Magnetik
Rezonans Goériuintileme (MRG)'dir. Tedavide cerrahi kiretaj, radyoterapi, kemoterapi ve lokal steroid tedavisi yontemleri uygulanabilir. Alti hafta
once kafa travmasi sonrasinda kafatasinda ilerleyici sisligi olan ve cerrahi eksizyon sonrasinda EG tanisi alan 2 yasindaki olgumuzda, travma ve
EG iliskisi, EG tani ve tedavi yontemleri degerlendirilmistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Eozinofilik graniilom, Langerhans hiicreli histiositoz, Kafa travmasi

ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is rare and a clonal proliferative disease of langerhans cell. Eosinophilic granuloma is a subtype of Langerhans
cell histiocytosis and a benign disease appearing with single or multiple lytic bone lesion It is most commonly seen in men in thir first decade
of life, 2-3 times more commen than women. Although the main reason is not certain yet, it is thought to be developed with secondary
reaction to immune deficit or inflammation or infection diseases and viral infections might trigger. It is not clear wheather trauma has a role
in the development of eosinophilic granuloma. CT and MRI are the most usefull diagnostic tolls for LCH. Surgical removal, radiotheraphy,
chemotheraphy and local steroid injections may be use in the management of the EG. We experienced here a case of eosinophilic granuloma
in a two years old person who presented with a rapidly growing large skalp mass on the frontal area after a head injury which had happened
6 weeks ago and relationship between trauma and eosinophilic granuloma and diagnosis and treatment methods of eosinophilic granuloma
are studied.
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GiRIS ise Letterer Siwe (akut yaygin Langerhans hiicreli histiositoz)
hastaligi meydana gelir ve kemik iligi, lenf nodiilleri, santral
sinir sistemi, deri ve akcigerde yaygin tutulum gordlir (33). Bu
cesidi genelde infant ve ¢ocuklarda goriiliir, oldukca hizli ve

kotl prognoz gosterir (27).

Langerhans Hiicre Histiositozu (LHH) Langerhans hiicrele-
rinin ya da onun onci formlarinin ¢cogalmasi ile karakterize,
etiyolojisi bilinmeyen atipik immiinolojik reaksiyon ile ortaya
cikan bir hastaliktir (40,8). ik kez 1940 yilinda Otani, Ehrlich,
Lichtenstein ve Jaffe tarafindan tanimlanmistir (32). Histiosi-
tozis X ya da LHH, Eozinofilik Granilom (EG), Hand-Schuller-
Christian hastaligi (HSC) ve Letterer-Siwe (LS) hastaligi olarak
isimlendirilen 3 farkh hastaliktan olusmaktadir (22,18). En
sik rastlanilani (%60-80), en benign formu ve en iyi progno-

Yillik insidansi yaklasik 54/100.000dir (31). Erkeklerde 2 kat
daha fazla gozlenir (24). Cocukluk déneminde gozlenip %50
hastada 1-15 yas arasinda tani konulur. En sik 1-4 yas arasinda
karsilasilir. 20 yasindan sonra nadiren gozlenir (20).

za sahip lokalize form olan EG'dur (1). Olgularin %15-40'ini
olusturan Hand-Schuller Christian hastaliginda ise (multifokal
Langerhans hiicreli histiositoz) diabetes insipitus, exoftalmus
ve litik lezyonlar goriilmektedir. Olgularin %10’undan azinda
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Hastalik lokalize ve kendine sinirlayabilen EG'dan, daha mortal
seyreden sistemik formlara kadar genis bir klinik ile karsimiza
cikabilir (14). Genellikle soliter olmakla beraber %10 oranin-
da multipl yerlesim gostermektedir. Nadiren Hand-schiiller-
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Christian Hastaligina transformasyon bildirilmistir (14). Kemik,
akciger, hipofiz, hipotalamus, deri, gingiva, miikz membran,
karaciger, dalak, lenf bezleri ve yumusak dokuyu tutabilmek-
tedir (34).

Sebebi tam olarak bilinmemekle beraber immuin defisit veya
inflamatuvaryadaenfeksiydzhastaliklara sekonderolabilecegi
distinllmekte ve viral enfeksiyonlar suglanmaktadir (21).

Travmadan 6 hafta sonra skalpte giderek buylyen sislik
sikayeti Uzerine tarafimiza basvuran ve hizli progresyon
gOstermesi Uzerine opere edilen ve histopatolojik olarak EG
tanisi alan bir olgu literatiir esliginde tartisiimistir.

OLGU SUNUMU

2 yasinda kiz hasta, 6 hafta 6nce gecirilen kafa travmasi
sonrasinda kafatasinda ele gelen ve giderek biytyen sislik
sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. 6 hafta 6nce basvurdugu
hastanede yapilan radyolojik tetkiklerinde o6zellik olmadigi
belirtilmis. Hastanin bagsvurdugundaki fizik muayenesinde sag
frontal bolgede yaklasik 2 cm capinda cilt alti kitlesi saptandi.
Lokal 1s1 artisi yoktu, palpasyonda agri vardi. Norolojik
muayenede 6zellik saptanmadi. Kranial X-ray'de sag frontal
bélgede diizensiz sinirl, litik kemik lezyonu gézlendi. Bunun
Uzerine Bilgisayarli Beyin Tomografisi (BBT) istendi. Aksiyel
kesitlerinde ve 3 boyutlu rekonstriiksiyonlarda sag frontal
bolgede, her iki tabulada da destriiksiyona yol agan 2x2 cm
caph litik lezyon izlendi. Parankimal herhangi bir lezyona
rastlaniimadi (Sekil 1, 2).
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6 haftalik hizli bir giderek artan blyiime olmasi ve 6n planda
EG dusunilerek cerrahi eksizyon planlandi. Operasyonda her
iki tabulanin erode oldugu, lezyonun duraya yer yer kolaylikla
ayrilan yapisikliklar gosterdigi goriluyor. Destlkte kemik,
saglam doku gorilene kadar eksize edildi. Ardindan lezyon
duradan siyrilarak total eksize edildi. Dura bipolar ile koterize
edildi (Sekil 3).

Histopatolojik inceleme sonucunda LHH olarak bildirilen
hastanin  immunohistokimyasal incelenmesi sonucunda
neoplastik proliferasyonu olusturan histiositlerin S100 Protein
ve CD1a antikorlan pozitif boyandigi saptandi ve patoloji EG
olarak sonuclandi (Sekil 4).

Hastanin tim viicut kemik sintigrafisinde sag frontal tutulum
disinda bir lezyon saptanmadi. Diger tetkiklerinde de 6zellik
saptanmayan hasta EG tanisi konuldu ve sifayla taburcu edildi.

TARTISMA

Histiositozis X, kemik, akciger, santral sinir sistemi, cilt ve
lenf nodlari gibi retikiilo-endotelyal sistemin bir parcasi
olan organlarda histiyositlerin anormal proliferasyonu ile
kaynakli bir hastaliktir (26). Uc farkli klinigi tarif edilmistir. En
sik rastlanilani (%60-80) ve benign formu EG'dur (1). Olgularin
%15-40'In1 olusturan Hand-Schuller Christian hastaliginda
ise (multifokal Langerhans hiicreli histiositoz) diabetes
insipitus, exoftalmus ve litik lezyonlar gérilmektedir. 1-5 yas
arasi ¢ocuklarda gorlir. Olgularin % 10'undan azinda da ise

Sekil 1: BBT'de her iki tabulada da
kemikte destruksiyona yol acan,
diizensiz sinirli lezyon goriilmekte.
Lezyona komsu alanda parankimal
lezyon g6zlenmiyor.

Sekil 2: Boyutlu Rekonstriiksiyonlu
BBT'de, sag frontalde, koronal
sutlirin hemen 6niinde, kenarlari
diizensiz sinirl lezyon gorilmekte.
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ay1 da destriikte etmis lezyon gézlenmekte. Lezyonun durayi invaze etmedigi goriliyor.

preperati

4: Patoloji
olarak, S100 pozitifligi, sitoplazmik mononikleer hicrelerde
imminreaktivite gorilmekte.
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Letterer Siwe (akut yaygin Langerhans hicreli histiositoz)
hastaligi meydana gelir ve kemik iligi, lenf noddlleri, santral
sinir sistemi, deri ve akcigerde yaygin tutulum gorilar (33).

2 yasin altinda hizli ve siddetli bir klinik gosterir (23). EG
hayatin ilk dekatinda ve ¢ogunlukla erkeklerde 2-3 kat daha
siklikla gordlir. Siklikla soliter yerlesim gostermekle birlikte
coklu yerlesim gosterebilmektedir (9). Cocuk ve eriskinlerde
en sik lokalizasyon kafatasi, kaburga ve pelvistir (25).

Ambrosio ve ark. 100 LHH olgusunu incelediginde %96'sinda
kemik tutulumun olup, bunlarin %52 sinin kafatasinda
yer aldigini ve %58'inin soliter oldugunu gozlemlemistir
ve tutulum yerine gore de klinigin degisim gosterdigini
g6rmistir. Hatta hipotalamo-hipofizer sistem tutulumunda
ADH saliniminin etkilenerek diabetus inspitusa neden oldugu
gorulmustdr.

Klinigin siklikla yliz ve kafatasinda sislik, ndbet gecirme,
duyma kaybi, tekrarlayan otit, diseti kanamasi, proptozis,
kranial sinir felcleri ile beraber oldugunu saptamistir (3).
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Ayrica ates, sedimentasyon yiksekligi ve periferal eozinofili
siklikla saptanan bulgulardir.

LHH etiyolojisi ve patogenezi devam eden ¢alismalara ragmen
hala netlik kazanmamistir. Cevresel faktorler, enfeksiyonlar,
immiinolojik ve genetik nedenler seklinde cesitli teoriler 6ne
sUrdlmastar (21).

Langerhans hucreli histiositlerin klonal anormal ¢ogalmala-
rindan kaynaklandigi icin neoplazik olabilecegini hakkinda
gorusler bile bildirilmistir (6).

Bir calismada, Human Herpes Virus Tip 6 (HHV-6)'nin pato-
genezde rol alabilecegi dusinilmustir. LHHli 30 hastanin
14 ‘Gnde PCR ydntemiyle HHV-6 pozitifligi saptanmistir (30).
Elekron mikroskopisi ile yapilan bir calismada da, 50 pediatrik
LHH hastasi izlenmis ve lokal ve sistemik olarak interferon ar-
tist saptanmis olup, viral etiyoloji agisindan da dolayl bir kanit
olarak kabul edilmistir (36).

Bir teori de LHH hastalarinda imm{n bir anormalligin oldugu
yonlndeydi. Timik bir anormallik sonucu supresor hiicre
eksikligi oldugu bildirilmistir (15). Travmanin eosinofilik
granilom ile ilskisi netlik kazanmasa da, Bhaskar and Lilly’
nin fare dilinin izerinde yaptigi deneysel bir arastirmaya gore
travmanin insan dilindeki EG etiyolojisinde rol alabilecegini
gosterilmistir (10).

Bollkbasi ve ark. tarafindan da 4 hafta 6nce kafa travmasi
oykusi olan ve sonrasinda skalpte sislik fark edilip hastaneye
basvuran, biyopsi sonucunda da eosinoilik graniilom tanisi
alan bir olgu bildirilmistir (12).

Celik ve ark. kafatasinda lokalize olan EGileilgiliarastirmasinda
da 6 olgudan 1 tanesinde kafa travmasi oykistu oldugu
saptanmistir (16).

Aw ve ark. bir ¢calismasinda da spor yaralanmasi sonrasinda
agri ile bagvuran ve analjezik tedavisine yanit vermeyip sislik
sikayeti ile tekrar basvuran hastanin Servikal boélgesinde LHH
saptamistir (5).

Tirk Norosirtrji Dergisi 2012, Cilt: 22, Sayr: 2, 154-158



Alatas I ve ark: Eozinofilik Graniilom

3 seri calismada da EG hastalarinda lokal travma oranlari
%33,%40 ve %50 olarak saptanmistir (37,4,7,28).

Epidural hematom ve kistle birlikte olan EG olgulan
degerlendirildiginde 6 hastanin 4 ‘linde kafa tarvmasi oykusu
oldugu gozlenmistir. Bu arastirmacilar tarafindan epidural
hematomun gelisim mekanizmasi; epidural ven ve sinus
perikranii ile iliskili tGmor kistinin rlptirtine bagh oldugu
seklinde aciklanmaktadir. Bazi arastirmacilar da kafa travmasi
ile EG olusumu arasinda net bir iliskisinin olmadigini, timor
icinde kanamayi baslattigini ve semptomlarin asikar hale
getirmeye yardimci oldugunu, farkinda olunmayan lezyona
dikkat cekmeye yaradigini belirtmislerdir (31,29).

Hastamizda kafa travmasinin hemen sonrasinda, kafatasinda
lezyon saptanmayip 6 hafta gectikten sonra sislik ile beraber
taninin konmasi, asemptomatik lezyonun tesadiifen saptan-
masi degil travmanin etiyopatogenez de yer alabilecegini
goOstermektedir.

Eozinofilik graniilomun radyolojik 6zelligi zimba ile delinmis
sekilde olan litik kemik lezyonlari ile karakterizedir (6).

1-4 cm ¢apli osteo-destriiktif, yuvarlak lezyonlar seklinde g6-
rillr. Lezyonlar blyuyebilir ve sayisi artabilir veya birlesebi-
lir. Bu durumda cografik kafatasindan soz edilir. Sttdr hattini
gectiginde boga gozii adini alir (17). Olgumuzda da 2x2 cm'lik,
her iki tabulada da destriiksiyona neden olan, sag frontal, ko-
ronal sutliriin hemen 6niinde tekli lezyon olarak saptanmistir.

Sintigrafi hastaligin lokalize ya da yaygin olup olmadigini
gostermede radyografiden daha sensitiftir. Clnki pelvik,
omurga, kaburga kemik tutulumlar radyografi ile gézden
kacabilir (6). Hastamizin kemik sintigrafisinde izole olarak
frontal bolgede lezyon disinda diger kemiklerde tutulum
go6zlenmemisti.

LHH'un baslica tani koydurucu gériintileme yontemi BBT VE
MRGdir. Kranial BBT'de gri maddeden daha diistik dansitede
gorulir. Kemik pencerede litik lezyon saptanir (19). Hastamizin
BBT'de 2x2 cmlik litik lezyon oldugu gézlenip intrakranial
invazyon olmadigi saptanmisti.

MRG ise yumusak dokunun ve kemikteki inflamasyonun gos-
terilmesine, lezyonun beyin dokusuna ve duraya invazyonu-
nu gosterir. T1 sekansta LHH gri maddeye gore hiperintens
veya izointens T2 incelemede hiperintenstir (6). immiino-
histokimyasal olarak Langerhans hiicrelerinde S-100 ve CD1
ekspresyonu karakteristiktir. Hastamizin yapilan imminohis-
tokimyasal incelemesinde S-100 ve CD1 pozitifligi saptanmisti
(11,13,35).

Histiositozlarin tedavisi hala netlik kazanmamis olmakla
beraber cerrahi kiretaj, radyoterapi, kemoterapi ve lokal
steroid tedavi seceneklerindendir. Tek ve uygun lokalizasyonlu
olan hastalarda cerrahi tedavi yontemleri uygun olmaktadir.
Niks olan ve cerrahi ile kitlesi total eksize edilemeyecek olan
hastalara radyoterapi veya kemoterapi onerilmektedir (29).
Spontan iyilesmenin goézlendigi hastalar da bildirilmisse
de hizla progresyon gosteren hastalar opere edilmistir
(38). Alexiou ve ark.nin yaptigi bir calismada timorin

Turk Norosirurji Dergisi 2012, Cilt: 22, Sayr: 2, 154-158

¢ikarilmasi kozmetik defekte neden olabilecek hastalara
trimetoprim - sulfamethoxazol tedavisinin de etkin oldugunu
gozlemlemislerdir (2).

Hastamizda kafatasinda soliter olup hizli
gostermesi nedeniyle cerrahi tedavi uygulandi.

SONUC

progresyon

Sonug olarak, kafa travmasi gecirip kafatasinda agri ve sislik
ile gelen olgularda tetkiklerinde litik lezyon gézlendiginde EG
tanisi akla gelmelidir. Hastanin lezyonuna ve klinigine gére
tedavi protokolu uygulanmalidir. Travmanin da etiyolojide rol
alacagi unutulmayip kafa travmasi sorgulanmalidir.
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