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OZET

Langerhans Hiicreli Histiositozis, prognostik acidan farkli
ii¢ ayrt klinik formu olan etiyolojisi belirlenememis bir
hastalik grubudur. Deri, akciger, santral sinir sistemi ve
iskelet sistemini tutabilen; Langerhans hiicrelerinin
proliferasyonuyla karakteristik bu hastalik genellikle geng
yaslarda goriiliir.

Olgumuz 60 yasinda kadin hasta olup, 2 yildir mevcut olan
onceleri sagli deri ve kulak arkasindan baslayan sonra
labiumlar ve wylukta da goriilen kagintilt papiiler lezyonlar:
nedeniyle dermatoloji klinigine basvurmustur. Ilk olarak
labium majustan, daha sonra inguinal bilgeden yapilan
cilt punch biopsi érneklerinde 1s1k mikroskobik olarak
Langerhans Hiicreli Histiositozis tanist konuldu ve
immunhistokimya ile tant dogrulandi.

Literatiirde Langerhans Hiicreli Histiositozis’in ileri yas
grubunda nadir goriillmesi nedeniyle olgu sunuma deger
bulundu.

Anahtar kelimeler : Langerhans hiicreli histiositozis,
ileri yas.

SUMMARY

Langerhans Cell Histiocytosis in an Adult (Case
Report).

Langerhans cell histiocytosis is a disease with unknown
etiology and has three different clinical forms which has
different clinical features. It is seen mostly in adolosence
and it’s charecterised by proliferation of langerhans cells
and it affects mostly skin, lung central nervous system and
skeletal system.

Our case is a 60 year old woman who has itchy, papular
lesions. These lesions are first seen on scalp ad behind the
ear; than seen on labium and thigh. Punch biopsies are
taken from labium majus and inguinal area and micros-
copically it is diagnosed as langerhans cell histiocytosis
and it is supported by immunohistochemistry.

As langerhans cell histiocytosis is very rare in adult patients,
we think the case is presentable.
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GIRIS

Langerhans hiicreli histiositozis, ii¢ ayr1 prognostik
grubu olan histiyositik proliferatif hastaliktir. Kiigiitk
yas gruplarinda agir seyreden hastalik ileri yaglarda
tedaviye daha iyi bir yanit ve spontan regresyonla
karakterizedir (1).
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Her ti¢ lezyonda da cild lezyonlar: degigen oranlarda
izlenir, prognozun agir seyrini ise multisistemik tutulum
saglar. Cild lezyonlar: eritematoz, krutla seyreden
papiiller ya da nodiiller seklinde olup lezyonlarin dagilim
prognostik gruplara has sekildedir (1,2,3).

Bu calismada, ileri yag grubunda yer alan ve siste-
mik tutulumu tanm konuldugu anda saptanmamis olan
bir primer kutanéz Langerhans hiicreli histiyositozis
vakasi morfolojik ve immiinfenotipik 6zellikleriyle
sunuldu.

VAKA

Vakamiz altmis yasinda kadin olup vulva, inguinal
bolge, sirt, aksiller bolge, kulak arkalari, dig kulak
yolunda ve sagli deride iki yildir mevcut olan kasintili
papiiler lezyonlar mevcuttu. Vaka hastanemize gelene
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kadar bir¢ok doktora bagvurmustu, cesitli merhemler
verilmesine ragmen lezyonlarda iyilesme gorilmemisti.
Once kadin dogum klinigi tarafindan vulvar bolge
cildinden, daha sonra dermatoloji klinigi tarafindan
inguinal bolge ve sacli deriden "punch" biopsiler alindi.
Hastada cilt lezyonlar1 disinda dort yildir devam eden
diabetes mellitus'u mevcuttu.

Ilk olarak patolojik inceleme icin vulvar bolge
cildinden 0,1 cm capinda "punch" biopsi alindi. Patoloji
laboratuvarina gonderilen dokular, formaldehitle fikse
edildi; parafine gomiili bloklardan 4-5 mikronluk
kesitler yapilarak hematoksilen eozin boyasi yapilarak
incelendi.

Mikroskobik incelemelerde dermada, epidermise de
yayilim giésteren bant tarzi timoral infiltrasyon
izlenmistir. Infiltrasyonun biiyiik cogunlugunu olusturan
hiicrelerin iri ve vezikiiler niiveli olduklari, orta
geniglikte eozinofilik stoplazmaya sahip olduklar:
gorildi. Ayrica hiicrelerin niive membranlarinin
diizensiz oldugu ve kii¢iik bir niikleolli olduklar:
gozlendi. Timor hiicrelerinin yanisira infiltrasyon i¢inde
lenfosit, plazmosit ve euzinofillerin de degigsen oranlarda
yeraldiklar: gorildi (Resim 1-2) .

Vakada ayiric1 tanida bir karsinom infiltrasyonu,
malign melanom, lenfoma ve Langerhans hiicreli
histiyositozis dustniilerek, formalin ile fikse parafin
kesitlere Avidin Biotin Peroksidaz kompleks metodu
ile immiinhistokimyasal olarak S100 (monoklonal,
Neomarkers, Fremont, USA), HMB45 (monoklonal,
Dako, Carpinteria USA), LCA (monoklonal,
Neomarkers, Fremont, USA), CDla (monoklonal,
Neomarkers, Fremont, USA) ve AE1-3 (monoklonal,
Neomarkers, Fremont, USA) antikorlar1 uygulandi.
S100, CD1a ile timoér hiicreleri pozitif boyanirken,
HMB45, LCA, ve AE1-3 ile boyanma saptanmadi (Resim
3). Vaka Langerhans hiicreli histiositozis olarak kabul
edildi. Ancak gonderilen materyalde hiicre sayis1 az
oldugu icin biopsi tekrari 6nerildi. Bunun tizerine
hastanemiz dermatoloji klinigi tarafindan, hastanin
sach derisi ve inguinal bélge derisinden tekrar biopsi
alindi . Patoloji laboratuvarimizda tekrar ayni
incelemeler yapild1 ve vaka kesin olarak "Langerhans
Hiicreli Histiositozis" tanis: alda.

Bunun tizerine hasta sistemik tutulum agisindan
arastirildi. Ayrica diabetes mellitus olan hastada sella,
toraks, ve karaciger tomografilerinde bir o6zellik
saptanmadi. Kranium tomografisinde araknoid kist
disinda bagka bir patoloji goriilmedi. Kemik ve tiroid
sintigrafisi, tiroid ve batin ultrasonografik tetkikleri
normal bulundu. Biyokimyasal olarak yapilan ADH
6lcimiinde, plazma ADH degeri 5,30pg/ml bulundu.
Hastaya diabetes insipitus tanisi konularak minirin
tedavisi baslandi. Vaka dermatoloji klinigimizde tedavi
altina alindi. Hastaya cilt lezyonlar: icin, lokal ve
sistemik steroid tedavisi uyguland. Iki ay hastanede
tedavisine devam edildi, hastadaki cild lezyonlar:
kayboldu. Hasta iki y1l hastaliksiz donem gecirdikten

sonra vulva ve sac¢h derideki lezyonlar: niiks etti. Halen
sistemik ve lokal tedaviye devam edilmektedir.

TARTISMA VE SONUC

Langerhans hiicreli histiyositozis; normalde
epidermis, oral mukoza, 6zefagus ve servikal mukoza
epitelinde normalde mevcut bir dendritik hiicre olan
Langerhans hiicrelerinin proliferasyonu ile karakterize
bir hastaliktir (2). Bu hiicreler dermada da normalde
az sayida yeralirlar ve birtakim dermatozlarda
sayilarinin arttigi bildirilmistir (3). Niive membranlar:
karakteristik olarak kivrintili veya katlanmig olup
belirsiz niikleole sahiptir. Sitoplazmada ultrastriiktiirel
olarak Birbeck granilleri goriulur. Hicreler
immiinhistokimyasal olarak S100, CD1a, vimentin,
HLA-DR, FcC3b reseptor antikorlar ile pozitif reaksiyon
verirler (4,1,5).

Etyolojisi bilinmeyen Langerhans hiicreli
histiyositozis, prognozlar: agir olandan hafif olana dogru
Akut dissemine (Letterer-Siwe), kronik multifokal
(Hand-Schiiller-Christian), kronik fokal (Eozinofilik
graniilom) olarak ti¢ ayr klinik form gosterir (6,4). Akut
dissemine form iki yagindan kiiciik ¢ocuklarda izlenen
fatal seyirli bir form olup, cilt lezyonlarinin yanisira
dalak, karaciger, akciger, lenf bezi ve kemik tutulumu
gibi multisistemik tutulum siklikla goriilir. Kronik
multifokal formu cocuk ve yetigkinlerde izlenir ve
diabetus insipidus, ekzoftalmi ve kranial kemik
tutulumu ile karakterize triadi vardir. Kemik, SSS ve
cilt tutulumlar1 sik gérilir. Tedaviye yanit veren,
spontan regresyon gosteren formu olan kronik fokal tip;
biyiik cocuk ve yetigkinlerde izlenir ve siklikla soliter
kemik tutulumunun yanisira cilt ve soliter pulmoner
tutulumlarina da rastlanir (4,3).

Histolojik olarak Langerhans hiicrelerinin yanmisira
lenfosit, eozinofil, mononiikleer veya multiniikleer
histiositler ve notrofillerden olugsan nontiiméral bir
zeminde mevcuttur. Bu zeminle birlikte tiimor hiicreleri
proliferatif, ksantomato6z ve graniillomatoz olmak tizere
ic¢ ayr1 histolojik patern meydana getirir (3,4).

Prognoz; yag, tutulan organ sayisi, progresyon hizi
ve tedaviye cevap, organ disfoksiyonlarinin varlig: gibi
parametrelerle degerlendirilir. Erken yaslarda tutulum,
multipl organ tutulumu, karaciger, akciger ve
hematopoetik sistem disfonksiyonlarinin varhgi, tedaviye
cevapsizlik ve progresyonun hizli olusu prognozu koti
etkiler (1,6,7).

Ileri yas grubu hastalar vaka populasyonunun
olduke¢a az bir kismini olusturmaktadir (8,9). Bu gruba
ait literatiirde bildirimler genelde vaka sunumlari
seklinde olup hasta serileriyle ilgili yayinlara pek
rastlanmamaktadir. Literatiirde rastladigimiz en yagh
hasta Letterer-Siwe tablosu gésteren 81 yasinda bir
erkek hastadir (10). Ileri yaslarda kutanéz tutulum-
larinda az gorildigi, zaman i¢inde relapslar ve organ
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tutulumlariyla progresyon gosterdikleri saptanmigtir
(10,11,12). Prignano ve Takata, bizim vakamizda oldugu
gibi vulva yerlesimli ve diger sistem tutulumlar:
(diabetes insipitus ve kemik lezyonlari) mevcut olan
birer hasta bildirmislerdir (11,12).

Sonug olarak literatiirde kutanoz Langerhans Hiicreli
Histiyositozis hastalarinda farkl zaman araliklar: i¢inde
progresyon goriildiigiinden dolayr vakamiz gibi sistemik
tutulumu hafif seyreden vakalarin siki bir gekilde
takibinin lizumlu oldugu ortaya ¢ikmaktadir. Nitekim
takip sonucunda hastamizda da niiks izlenmistir.
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