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Ozet

Abstract

Langerhans hiicreli histiyositoz, kemik iligi kokenli Langerhans
hicresinin anormal gogalmasi ile karakterize ve nedeni bilinmeyen
bir hastalik grubudur. Bu ¢alismada nadir gérilen akciger, yaygin
kemik, hipofiz, dalak tutulumu olan ve biyopsi sonucu Langerhans
hicreli histiyositoz tanisi kesinlesen iki yasindaki erkek olgunun BT
ve MR bulgulari sunulmustur.

Oksiiriik, ates, kusma, ishal, solukluk, halsizlik, ve ciltte dékinti
yakinmalari ile hastaneye basvuran 2 yasindaki erkek ¢ocugun
akciger grafisinde her iki akcigerde retikilonodiler infiltrasyon
go6zlendi. Toraks BT'de akciger parankim alanlarinda yaygin mikro ve
makronodiler karakterde infiltratif lezyonlar ile direkt grafi, BT ve MR
tetkiklerinde kafatasinda, vertebralarda, iliak kemiklerde yaygin litik
lezyonlar goriildii. Hipofiz MRG’de ise T1A goriintilerde ndrohipofize
ait hiperintensite izlenmedi ve stalkta hafif kalinlasma vardi. Batin
BT'de ise dalakta hipodens nodiil saptandi. iliak kemikten yapilan
biyopsi ile Langerhans hiicreli histiyositoz tanisi kesinlesti.

BT ve MRG’'de yaygin akciger,kemik,hipofiz bezi,dalak tutulumu
tespit edilen olgularda Langerhans hucreli histiyositoz ayirici tanida
mutlaka distnilmelidir.

Anahtar kelimeler: Histiyositosiz X-akciger -dalak-hipofiz-BT ve
MRG

Langerhans cell histiocytosis is a group of idiopathic disorders
characterized by the abnormal proliferation of specialized bone
marrow-derived Langerhans cells. In this report, we present a rare
case of Langerhans cell histiocytosis with CT and MRI in a 2 year-
old-boy who developed symptomatic diabetes insipidus and multiple
bone ,cranial, lung and spleen metastases during the disease course.
A 2-year-old male patient was hospitalized due to complaints of cough,
fever, vomitting, diarrhea, achromasia, weakness and rash. Chest
X-ray revealed reticulonodular infiltration in both lung fields. Thorax
CT revealed diffuse micro and macro nodular type infiltration in both
lung parenchyma. On CT and MRI revealed common lytic lesion of
skull, vertebra and iliac bone. There are infundibular thickening and
absence of posterior pituitary intensity on MRI of pituitary gland. The
spleen involvoment is determined by abdominal CT. The diagnosis is
confirmed with biopsy of iliac bone.

Langerhans cell histiocytosis should be in the differential diagnosis
in children having widespread lung, bone, pituitary gland, and spleen
involvement on MRI and CT.
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GiRiS

Langerhans hiicreli histiyositoz (LHH) diger adiyla
Histiyositoz X, nadir gérillen ve patogenezi henlz tam olarak
aydinlatilamamis bir hastaliktir. Yetiskin yas grubunda
nadiren gorulirken gocuk yas grubunda daha sik saptanir.
(1). Bu galismada nadir gorilen yaygin kemik, akciger,
hipofiz, ve dalak tutulumu olan ve biyopsi sonucu LHH tanisi
kesinlesen iki yasindaki erkek olgunun BT ve MRG bulgulari
literatur esliginde tartisiimistir.

OLGU

3 aydir oksuruk, ates, kusma, ishal, solukluk, halsizlik
ve ciltte dokintu sikayetleri olan 2 yasindaki erkek hastaya
dnce akciger enfeksiyonuna yonelik tedavi baslandi. Postero-
anterior akciger grafisinde yaygin infiltratif goriiniim gorilmesi
Uzerine ileri tetkikler yapildi (Sekil 1a). Yapilan laboratuvar

tetkiklerinde anemi, idrar dansitesinde azalma, CD3/CD4/CD8
degerlerinde duslkluk ve fizik muayenede hepatosplenomegali
saptandi. Toraks BT'de akciger parankim alanlarinda yaygin
mikro ve makronodiler karakterde infiltratif lezyonlar goriildi
(Sekil 1b). Ardindan yapilan iskelet sistemine ydnelik direkt
grafi, BT ve MR tetkiklerinde kafatasinda, vertebralarda, iliak
kemiklerde yaygin litik lezyonlar gorildi (Sekil2a). Hipofiz
MRG’de ise T1 agirlikli gérintilerde stalkta hafif kalinlagsma
ve norohipofize ait hiperintensite yoklugu dikkati gekti (Sekil
2 b,c). Batin BT'de ise dalakta hipodens nodiil saptandi. iliak
kemikten yapilan biyopsi ile LHH tanisi kesinlesti.

TARTISMA

Langerhans hicreli histiyositoz, kemik iligi kdkenli
Langerhans hiicresinin anormal ¢odalmasi ile karakterize ve
nedeni bilinmeyen bir hastalik grubudur. Histopatolojisinde
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Sekil 1. PAAkciger grafisinde (a) her iki akciger parankiminde
yaygin infiltratif gérinim izlenmektedir.  Koronal reformat
toraks BT gorintisinde (b) her iki akcigerde yaygin mikro
ve makronodler karakterde infiltratif gériinim izlenmektedir.

Langerhans hicreleri kadar normal enflamatuar hiicreleri de
iceren gok cekirdekli dev hucreler vardir. Bu dev hiicreler
osteoklastlara benzer ve osteolizise neden olan sitokinler
uretirler (2,3).

LHH, eozinofilik granilom, Hand-Schuller-Christian
hastali§i veya Letterer-Siwe hastaligi olarak isimlendirilen 3
farkli klinik tablo ile ortaya ¢ikabilir (4). En sik 1-3 yaslar
arasinda gorilmektedir. Gorilme orani milyonda 0.5-5.4'tir.
Erkeklerde bayanlardan 2 kat fazla saptanir (5). Blyik
cocuklarda genellikle, kemik tutulumu ile lokal sislik, agri
ve fonksiyon bozuklugunun eslik ettigi lokalize form goérulur.
iki yas alti gocuklarda ise, agri huzursuzluk, deri dokiintisi,
kilo kaybi, biyime geriligi ve ates gibi genel semptomlarin
g6zlendigi, organ disfonksiyonunun eslik ettigi sistemik
form gorilmektedir (6). En sik tutulum vyerleri sirasi ile
kemik, cilt, karaciger, dalak, kulak, akciger, endokrin sistem,
gastrointestinal mukoza ve gozlerdir .Tek bir bolgede lokalize
hastaliin prognozu iyi olmasina ragmen, multifokal hastaligin
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Sekil 2. Koronal reformat lumbo-sakral BT gérijtt'jsijnde
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prognozu degiskendir (7). Kemik lezyonlari LHH’de saptanan
en sik radyolojik bulgulardir. Tipik olarak, sinirlari belirgin
olan veya olmayan, etrafinda lezyonun evresine gore sklerotik
bir hattin izlendigi litik lezyonlar olarak izlenmektedir (8,9).
Olgumuzun MRG ve multislays BT (MSBT) gorintiilerinde
kafatasinda, L4 ve L5 vertebralarda, iliak kemiklerde litik
lezyonlar gibi iskelet sistemi tutulumlari vardi.

Akciger tutulumu cocukluk ¢agr LHH'de %10’dan azdir.
Fakat ¢oklu sistem tutulumu olan hastalarin %30’unda akciger
tutulumu mevcuttur (6).Birincil tutulum daha cok yetiskin
yas grubunda ortaya ¢ikmakta olup gocukluk yas grubunda
ise olduk¢a nadirdir (7). Tasipne, gdgliste cekilmeler ve
devam eden oksirik olabilir. Yiksek ¢dzlnUrlukli BT, AC
tutulumun gésterilmesinde en iyi tetkiktir. ve tipik bulgusu
kistik ve nodler lezyonlarin birlikte bulunmasidir. Retikuler
ve retikllonoduler opasiteler, kistler ve bal petegi gérinimu
saptanan bulgulardir. Kistler ince duvarli ve 1cm’den
kicukttr. Subplevral kistler de izlenebilir (10). Olgumuzda
hastaneye basvuru nedeni, ékstrik ve tasipne idi. Toraks BT
incelemesinde akciger parankim alanlarinda kistik lezyonlar
olmaksizin yaygin mikro ve makronodiler karakterde infiltratif
lezyonlar histiyositoz tutulumu olarak kabul edildi.

Diabetes insipidus LHH’de en sik gorilen endokrinopatidir.
Manyetik rezonans gérintilemede T1 agirlikl kesitlerde, arka
hipofiz sapina ait hiperintens sinyalin kaybi en sik goriilen
bulgu olup, ikinci en sik bulgu ise hipofiz infundibulumunda
kalinlasma ve hipotalamik kitle lezyonudur (11). Olgumuzun
hipofiz MRG’sinde T1 agdirlikli gérintulerde nérohipofize ait
hiperintensite izlenmedi ve stalkta hafif kalinlagsma gortildi.
Splenomegali sistemik hastalikta tipik bir bulgudur ve
pansitopeni gelisimine katkida bulunan faktdrlerden biridir
(6). Bizim olgumuzda ise dalak normal buyUklikte idi, fakat
dalakta hipodens noduler lezyon vardi.

Sonug olarak gocuk yas grubunda yaygin litik kemik
lezyonlari, akcigerde yaygin nodiler infiltrasyon, stalkta

kalinlasma ile nérohipofizin yoklugu ve dalak tutulumunun
birlikte oldugu durumlarda LHH
dustndlmelidir.

ayirici tanida mutlaka

(a) L4 ve L5 vertebralerda litik lezyonlar izlenmektedir. Kontrasth

T1 agirhikh koronal MR incelemedede (b) stalktaki kalinlasma izlenmektedir. T1 agirhikli sagittal beyin MR incelemesinde (c)

norohipofize ait hiperintensite (ok) izlenmemektedir..
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