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Orbita Tutulumu Gosteren Langerhans
Hiucreli Histiositozis: Iki Olgu Sunumu*®

Dilek Yiiksel (*), Giilten Sungur {*), Orhan Erden (**) Dilek Unlitbay (¥%%), Sunay Duman (*%%%)

OZET

Amag: Orbita tutulumu gosteren Langerhans hiicreli histiositozis (histiositozis X) saptanan
iki olguyu takdim etmek,

Hastalar ve Yontem: Olgu 1: 3 vasinda sol gézde proptozis bulunan olgunun beyin ve
orbita bilgisayarl tomografi ve magnetik resonans gériintiilemesinde sol temporal ve sfenoid
kemik ile orbita dig duvarinda doku yikimi ve orbita tavaninda kitle saptandi. Orbita Kitlesi kii-
rete edilerek histopatolojik olarak degerlendirildi. Olgu 2: 4 yasinda, sol gbzde proptozis mev-
cut olan olgunun bilgisayarl tomografisinde dig rektusdan simrlari tam ayurt edilemeyen orbita
tavanna uzanan kitle, kafatasinda yaygn litik lezyonlar tespit edildi. Yaygin skuamlar bulunan
sa¢li deriden alinan biyopsi histopatelojik olarak degerlendirildi.

Bulgular: Her iki olgunun histopatolojik degerlendirme sonucu Langerhans hiicreli histio-
sitozis olarak belirlendi. Olgu 1, tek odakli Langerhans hiicreli (eozinofilik) granulom tanis: ile
onkoloji hastanesine sevk edilip radyoterapi uygulandi. Olguda 1 yil siiren remisyon sonrast
geligen parsiyel diabetes insipitus ve magnetik rezonans goriintlilemede infindubulumda kitle
lezyonu ile niiks gelisti. Olgu 2 ise, ¢ok odakh langerhans hiicreli granulom tanisi ile onkoloji
hastanesinde kemoterapi uygulamasi esnasinda sepsis nedeniyle kaybedildi.

Sonug: Son yillarda tek odakli ve ¢ok odakli eozinofilik granulom olarak da smiflanan bu
hastalik, cocukluk ¢aginda periorbital 6dem, ptozis, proptozis saptanan ve orbital tomografide
kemik dokuda litik lezyonlar ve / veya yumusak doku kitlesi saptanan olgularda hatirlanmahidir,

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiositozis, histiositozis X, Oibita, eozinofilik
granulom

SUMMARY

Langerhans' Cell Histiocytosis Showing Orbital Invelvement: Two Cases Reports

Objective: We aimed to present two cases of Langerhans' cell histiocytosis (histiocytosis
X) showing orbital involvement.

Patients and Metods: Case 1: On the CT and MRI of the 3 year old patient having propto-
sis on the left eye, there was destruction on the left temporal and sphenoid bones and on the la-
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teral wall of the orbital cavity, and there was a mass lesion on the orbital roof. After the curetta-
ge of the orbital mass, the lesion was evaluated cytopathologically. Case 2: On the CT of the 4
year old patient having proptosis on the left eye, there'was a mass lesion extending to the orbital
roof, whose margins could not be differentiated from the lateral rectus, and there were widesp-
read lytic lesions all over the cranium. The biopsy taken from the hairy skin with diffused squa-
mes was evaluated cytopathologically.

Results: After the cytopathological evaluation, both cases were diagnosed as Langerhans'
cell histiocytosis. Case 1 was referred to the oncology hospital with the diagnosis of single fo-
cus langerhans' cell (cosinophilic) granuloma and radiotherapy was performed. After 1 year of
remission there was a relapse seen as a partial diabetes insipidus and a mass lesion at the infun-
dibulum detected in MRI. Case 2 was referred to the oncology hospital with the diagnosis of
multi focus langerhans’ cell granuloma and died during the chemotherapy sessions.

Conclusion: The disease classified as single focus or multi focus eosinophilic granuloma
in the recent years should come to mind in the cases of periorbital edema, ptosis, and proptosis
during childhood with the orbital tomography showing lytic lesions in the bone tissue and/or

solt tissiie masses.

Key Words: Langerhans cell histiocytosis, Histiositocytosis X, orbita, eosinophilic granu-

loma

GIRIS

Langerhans hiicreli histiositozis (Histiositozis X)
histiositlerin anormal ¢ogalmast ile karekterize etyolojisi
tam olarak belirlenememis , nadir goriilen bir ¢ok siste-
mi tutan bir hastalikter (1). Son yillarda Histiosit Society
gocukluk ¢agr histiositozislerinin smiflamasi tekrar ta-
mmlamglardir (2) (Tablo). Langerhans hiicreli histiosi-
tozis doku yikimina yol agan lezyonlarla karekterize, ke-
mik ve / veya yumusak doku tutulumu ile seyreden be-
ning klinik gidig ile farkh tedavi yaklagimlarnina ragmen
yaygin organ tutulumu ile 8liimciil olabilen bir hastalik-
tir. Orbital tumor biyopsilerinde % 1-7 oraninda rastla-
nilmaktadir (3). Langerhans hiicreli histiositozisde % 20
oraninda orbita tutulumu tanmlanmaktadir (3).

Bu ¢ahgmada orbita tutulumu gésteren langerhans
hiicreli histiositozis saptanan 2 olgu takdim edilecekiir.

MATERYAL - METOD
OLGU 1:

3 yaginda sol gbziinde 6 aydan beri devam eden
proptozis nedeniyle kliniimize sevk edilen olgunun ya-
pilan muayenesinde iist temporal orbita kenarinda ele
gelen kitle saptandi. Hastada proptozis disinda géz pato-
lojist mevceut degildi (Sekil 1A).

- QOrbita ve beyin bilgisayarl: tomografi ve magnetik
rezonans goérlinttilemede sol temporal kemik skuamoz
pargasinda, orbita dig duvarinda ve sol sfenoid kemik
biiyilk kanadinda doku yikinu ve dig rekius komsulu-
funda orbita tavam ve {ist orbital yariga uzanan, adele

konisi diginda yumugak doku kitlesi ve dig rektusda ka-
linlagma tespit edildi (Sekil 1B, 1C).

Hastanm yapilan gocuk hematoloji/onkoleji konsul-
tasyonunda fizik muayene ve sistemik tarama bulgulari-
nin, mikrositer anemi disinda normal oldugu bildirildi.

Bu bulgular eglifinde hastaya eksizyonel orbita bi-
yopsisi planland: ve lateral orbitotomi ile sari-kahveren-
gi renkli kitle kiirete edildi ve histopatolojik olarak de-
gerlendirildi (Sekil 1D).

Tablo. Histiositozis Sunflamas:

Class I:  Langerhans hiicrelt histiositozis

Class II:  Langerhans hiicrelerden baska mononiiklear fo-
gositlerin histiositozisleri
- Hemofagositik lenfohistiositozis (ailese] ve
sporadik}
- Enfeksiyonla birlikte hemofagositik sendrom

- Yogun lenfadenopati ile sinus histiositozisi
(Rosai - Dorfman hastalig1)

- Retikulohistiositoma
- Jilvenil xantogranuloma
- Cesitli / Diger / Siniflanmamig

Class IIT: Malign Histiositik Hastaliklar

- Monositik 16semi

- Malign histiositozis

- "QOlagan” mononiikleer fagositik tip

- Parakortikal interdigitating hiicre tipi
- Langerhans hiicre tipi

- Gergek histiositik lenfoma
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Sekil 1. Olgu 1: A: Sol gézde proptozis B: Axial bilgisayarli tomografisinde sol temporal kemik skuamoz
parcasinda, orbita dis duvarinda doku ytkimi ve dig rektus komgulugunda yumugsak doku kitlesi
C: Koronal magnetik rezonansda orbita tavan ve iist orbital yariga uzanan kitlenin gériiniimii
D: Lateral orbital yvaklasim ile bivopsi alimip kiirete edilen kitlenin sari-kahverengi gériiniimii

OLGU 2:

4 yagindaki olguda, 1 aydan beri sol gézde propto-
zis, 2 yildan beri sacli deri bélgesinde sart renkli skuam-
larin bulundugu saptandi (Sekil 2A,B). Bu skuamlar ku-
lak arkasi ve sach deride eritemli zeminde, yaygun, deri-
ye yapigik tarzdaydi. Ayrica gz etrafinda ve sirt 2/3 dist
kisminda da eritemli alanlarda, 1-3 mm boyutlarinda
skuamh papiiller izlenmekteydi. Proptozis diginda goz
bulgusu yoktu.

Orbita ve beyin bilgisayarh tomografisinde sol orbi-
tada adele konisi diginda, dis rektusun tist-dig boliimiin-
de simirlart dis rektusdan tam olarak ayirt edilemeyen ve
orbita tavanina uzamm gosteren yumusak doku kitlesi
saptand1 (Sekil 2C). Kafatasinda yaygin litik lezyonlar
bulunuyordu ($ekil 2D). Ayrica her iki parietal kemik
ve sagda 8. kostada litik lezyon tespit edildi.

Hastanin yapilan ¢ocuk hematoloji / onkoloji kon-

sultasyonunda fizik muayene bulgularinin boyunun sol
tarafinda 0.5 cm ¢apinda lenfadenopati diginda normal
oldugu, ciddi mikrositer anemi diginda diger sistemik ta-
rama sonug¢larinda patoloji bulunmadig bildirildi. Ke-
mik iligi biyopsisi normaldi. Hastanin ciddi anemisinin
cerrahi igin risk tegkil etmesi nedeniyle orbita biyopsisi
ve kiiretaj yapilamadi ve sach deriden alinan biyopsi
histopatolojik olarak degerlendirildi.

BULGULAR

Her iki hastadan alinan biyopsilerin histopatolojik
degerlendirmesinde; yapilan mikroskopik kesitlerde
ddemli fibroz stroma icerisinde oval, vesikiiler ve ¢en-
tikli niikleuslu, soluk eozinofilik sitoplazmali histiosit
grublari ve etrafinda eozinofil 16kositler ve mikst iltihabi
hiicre infiltrasyonu izlendigi ve S-100 proteininin reaktif
oldugu bildirildi.
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Sekil 2. Olgu 2: A: Sol gizde propiozis ve goz cevresinde skuamli papiiller B: Kulak arkast ve sagl deride eritemli
zeminde yaygin, deriye yapistk skuamlarin goriiniimii C: Koronal bilgisayarlt tomografide dig rektusun iist dig
béliimiinde stmrlart dis rektusdan tam olarak aywt edilemeyen ve orbita tavanina uzanim gosteren yumusak doku
kitlesi D: Kraniumda yaygin litik lezyonla

Bu histopatolojik gériinim LANGERHANS HUC-
RELI HISTIOSITOZIS olarak tammland:.

OLGU 1: Tek odakli Langerhans hiicreli (eozino-
filik) graniilom tanis1 ile onkoloji hastanesine sevk
edildi. Hastaya burada uygulanan orbita radyoterapisi
sonrasinda 1 yil boyunca kitlede gerileme ve iyilesme
izlendigi bildirildi. 1 y1l sonra hastada parsiyel diabetes
insipitus geligmesi {izerine istenen orbita, beyin ve hi-
pofiz magnetik rezonans goriintiilemede infindubulum
komgulugunda siipheli kitle gdriinimii ve niiks ta-
nimlandi.

OLGU 2: Cok odakli langerhans hiicreli (eozinofi-
lik) graniilom tamisi ile onkoloji hastanesine sevk edildi
ve olgunun kemoterapi uygulanmas: esnasinda sepsis
nedeniyle kaybedildigi 6grenildi.

TARTISMA

Langerhans hiicreli histiositozis (histiositozis X) lo-
kalize veya yaygin olarak goriilebilen histiosit ¢ogalma-
s1 nedeniyle bening tek odakli hastalik (Eozinofilik gra-
nulom), kronik ¢ok odakli hastalik (Hand - Schiiller
Christian hastalifi: exoftalmus+ kemik lezyonlart + dia-
betes insipidus ) ve akut veya subakut yaygin dliimciil
hastalik (Letterer - Siwe Hastalig1) olarak simiflandiril-
maktadir (1). Son yillarda Lieberman ve ark'nin calisma-
larinda, langerhans hiicreli histiositozis yerine langer-
hans hiicreli (eozinofilik) granulom taniminimn kullanil-
mas1 ve tek odakli ve cok odakh eozinofilik granulom
seklinde simiflamanin daha uygun olacag: bildirilmistir
(4). 238 olguluk eozinofilik granulom serilerinde %64
oraninda tek odakh, %36 oraninda cok odakli eozinofi-
lik granulom hastas: bulundugu rapor edilmistir. Tek
odagin siklikla kemik lezyonlar: (siklikla kafatasi, fe-
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mur, pelvis kemikleri, kosta, vertebra), nadiren organ
veya yumugak doku (akciger, lenf nodu, cilt) lezyonlan
geklinde ortaya ¢iktifa bildirilmistir. Cok odakli olgular-
da ise odaklarin %62.5 oraninda sadece kemikde, %23.5
orapinda kemik ve yumugak dokuda, %14 oraninda sa-
dece yumugak dokuda goriildigl saptanmigtir. Kemik
tutulumunun %52 oraninda kafatasi, %29 oraninda fe-
mur, %22 oraminda kosta oldugu, yumusak doku tutulu-
munun ise %14 oramnda cilt, %13 oraninda lenf nodu,
%11 oraninda akciger oldufu rapor edilmigtir (4). 348
olguluk bagka bir ¢aligmada da izole kemik lezyonlar,
olgularin %39'unda tek odakl veya iki odakly, %19'unda
¢ok odakli olarak bulunmustur (5). Bizim 1. olgumuz
sadece kafatast tutulumu ile tek odakli, 2. olgumuz ise
kafatasi, kosta ve ciit tutulumu ile ¢ok odakh eozinofilik
granulom olarak kabul edilmigtir.

Eozinofilik granulomun tedavisinde cerrahi kiiretaj,
dilsiik doz radyoterapi, sistemik steroid, lezyon igine ste-
roid uygulamasi, sitotoksik ajan uygulamasi, tek bagina
veya kombine uygulamalar seklinde yapilabilmektedir
(4,6-10). Bu hastahigin insidansi diisiik oldugu igin teda-
vi protokollan da farklilik gstermektedir. Bazi olgular-
da insizyonel biyopsi sonras sadece izleme ile spontan
gerileme goriilebilmektedir (11-13). Kemikle simrli tek
odakli ve ¢ok odakli eozinofilik granulom prognozunun
ivi oldugn, 7 yillik yagam siiresinin %96 - 100 oldugu
bildirilmigtir (5). Bununla birlikte baz1 olgularda 6-18 ay
arasinda lezyonda lokal tekrarlama tanimlanmigtir (4).
Bizim 1. olgumuzda da orbital kiiretaj ve radyoterapi
sonrast 1 yillik gerilemeyi takiben lokal niiks ile hipofiz
tutulumu ve parsiyel diabetes insiputus gelisimi soz ko-
nusudur.

Orbital tutulum gosteren Langerhans hiicreli granu-
lom ile radyolojik goriiniim olarak benzerlik gdsteren
primer kemik tiimdrleri (fibrom, fibréz displazi, osteo-
sarkoma) ile metastatik tiimorler {néroblastom, Ewing
sarkomu, lenfoblastik 8semi) ve sinus histiositozisi, jii-
venil ksantogranulom ayirict tanida diigtintilmesi gere-
ken hastaliklardir.

Cocukluk caginda periorbital 6dem, ptozis, propto-
zis saptanan ve orbital tomografide kemik dokuda Jitik
lezyonlar ve / veya yumugak doku kitlesi saptanan olgu-
larda orbital tutulum gédsteren Langerhans hiicreli histio-
sitozis hatirlanmaldir.
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