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Cocukluk Caginda Proptozisin Nadir Bir Nedeni:
Langerhans Hiicreli Histiyositoz

A Rare Cause of Proptosis in Childhood: Langerhans Cell Histiocytosis

Mustafa Vatansever®, Esra Vatansever®*, Erdem Din¢*, Ayca Sari*, Tuba Kara***
*Mersin Universitesi T1p Fakiiltesi, Gz Hastaliklari Anabilim Dali, Mersin, Tiirkiye

**Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Mersin, Tiirkiye
#**Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Mersin, Tiirkiye

Oz

Uc yasinda erkek hasta sag géziinde proptozis nedeniyle klinigimize bagvurdu. Hastanin ates Gykiisii mevcuttu ancak altta yatan
etiyolojik neden saptanamamigti. Muayenede sag gozde proptozis izleniyordu. Ayrica sag orbita lateral duvarinda hareketsiz kitle palpe
edilebiliyordu. Goz hareketleri tiim yonlere serbest olan hastanin 6n ve arka segment muayenesi dogald:. Bilgisayarli tomografide sag
orbita lateral duvari ile diger kafa kemiklerinde yaygin kemik destriiksiyonu ve ekspansiyonu izleniyordu. Kemik biyopsisi ile hastaya
langerhans hiicreli histiyositoz tanis1 kondu. Cocukluk ¢aginda malignensiler proptozisin énemli bir nedenidir. Proptozis nedeniyle
klinige bagvuran ¢ocuk hastalar dikkatli bir sekilde muayene edilmelidir ve tan: olarak langerhans hiicreli histiyositoz akilda tutulmalidir.
Anahtar Kelimeler: Histiyositoz, proptozis, orbital kitle, cocukluk ¢ag:

Summary

A three-year-old male patient was admitted to the clinic with proptosis in his right eye. He had a history of fever with an unknown
etiology. In examination, right proptosis was observed and an immobile mass was palpated at the lateral wall of the right orbita. Eye
movement was unrestricted in all directions and anterior and posterior segment examination was normal in both eyes. On computed
tomography, diffuse bone destruction and expansion was observed in the right orbital lateral wall and other cranial bones. Langerhans
cell histiocytosis was diagnosed by bone biopsy. Malignancy is an important cause of proptosis in childhood. Pediatric patients who are
admitted to clinic with proptosis should be carefully examined and langerhans cell histiocytosis should also be considered as an etiology.
Keywords: Histiocytosis, proptosis, orbital mass, childhood

Giris Cocukluk ¢ag: proptozislerinde etiyolojik olarak malignensiler
Langerhans hiicreli hisciyositoz (LHH) en sik eoriilen prognoz agisindan 6nem arz etmekte olup bu ¢agdaki orbital
histi 8 P | yll K insid . f 45 lezyonlarin 9%22’si maligndir.> Bununla birlikte orbital tiimor
isuyositoz - formu - olup. yitlik nsicanst miyonda - biyopsilerinin %1-7’sinde LHH goriilebilmektedir.6 Bu yazida
arasindadir.! Ortalama tani yagt 30,2 ay olan hastalik erkeklerde rontozis nedenivie klinize basvuran ve vapidan teckikler
kizlardan daha sik goriiliir.2 Hastaligin etiyolojisinde genetik ve prop Y g . : yap
.. o sonucunda LHH tanusi alan bir olgu sunulmustur.
cevresel nedenler suglanmakta olup heniiz net bir iligki ortaya

konamamigtir. LHH'de olgularin %80’inde kemik tutulumu

Olgu Sunumu

goriilmekte, bunlarinda yarisi kafatasi ve yiiz kemiklerinde

ortaya ¢itkmaktadir. LHH hastalarinin 9%20’sinde orbital tutulum Ug yasinda erkek hasta, sag géziinde proptozis siiphesiyle

goriilmektedir.3 Kafatasi tutulumunda kemikte meydana
gelen ekspansiyona bagli siglik genellikle ilk bulgu olarak
goriilmektedir. Hastaligin baglangic yagt kiigiildiikge organ
tutulumu ihtimali artmakta ve karaciger, akciger, kemik iligi
tutulumu oldugunda prognoz olumsuz yonde etkilenmektedir.4

g6z hastaliklar klinigine konsiilte edildi. Hastanin 4 aydir
devam eden subfebril ateginin oldugu, tetkiklerinde pansitopeni
ile birlikte hepato-splenomegali saptandigi ve olasi etiyolojik
nedenin tespit edilmesi i¢in ¢ocuk sagligi ve hastaliklar:
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obje takibi mevcuttu, goz hareketleri tiim yonlere serbestti, 6n
ve arka segment muayeneleri dogaldi. Hastanin sag goziinde
proptozis oldugu izlendi (Resim 1). Ayni taraf orbita lateral
duvarinda 1x2 cm’lik fikse kitle ele gelmekteydi. Cekilen
bilgisayarli tomografide (BT) sag orbita lateral duvarinda ve
diger kafa kemiklerinde yaygin kemik destriiksiyonu ile birlikte
ekspansiyon oldugu saptandi (Resim 2). Toraks BT’de ise
mikrokistik olugumlar oldugu goriildii (Resim 3). Mevcut klinik
ve radyolojik bulgularin histiyositozu diisiindiirmesi nedeniyle
istenen kemik sintigrafisinde sagda daha fazla olmak iizere her
iki orbita duvarinda ve pelvis kemiklerinde patolojik tutulum
oldugu saptandi. Hastadan pelvik kemik iligi biyopsisi alinarak
tan1 dogrulandi (Resim 4). Kemik iligi biyopsisinde CD 1la
boyamasi pozitif olarak saptandi. Multisistem tutulumu olan
hastaya oral prednizolon (40 mg/m?2/giin) ile birlikte intravensz
vinblastin (6 mg/m2) protokoliine bagland1 ancak tedaviye yeterli
yanit alinamadi. Bu nedenle sitozin arabinozid (1 gr/m2/giin) +
klorodeoksiadenozin (8,9 mg/m2/giin) ile kurtarma protokoliine
gecildi ve tedaviye kismen yanit alinmasina ragmen hasta
notropeniye sekonder pnomoni nedeniyle kaybedildi.

Tartisma

Cocukluk ¢ag1 proptozis olgularinda malign infiltrasyonlar
akilda tutulmasi gereken tanilarin baginda gelmekredir. Ozellikle
lokokori, gz hareketlerinde kisitlilik, hizli gelisen asimetrik gz

Sekil 1. Sag gozde hafif derece proptozis ile birlikte orbita lateral duvarinda sislik
izlenmekte

Sekil 2. Cekilen bilgisayarli tomografide kemik pencerede kafatas: kemiklerinde
ok sayida litik lezyonlar izlenmekte

pozisyonu, afferent pupil defekti, psédohipopiyon gibi bulgularin
da proptozise eglik etmesi durumunda malign lezyonlar mutlaka
diistiniilmeli ve ekarte edilmelidir. Cocukluk ¢aginda kargilagilan
orbital lezyonlarin %22’si malign lezyonlar olup bunlarin da
%65'1 primer, %29’u sekonder invazyon ve %6’s1 da metastatik
lezyonlardir.> Primer okiiler tiimorlerden mediilloepitelyoma,
primer orbital timérlerden rabdomiyosarkom ve optik sinir
gliomu, primer orbital kemik tiimérlerinden fibrom, fibroz
displazi ve osteosarkom, metastatik tiimorlerden ise losemi,
lenfoma ve niroblastom proptozisin ayirict tanisinda goz oniinde
bulundurulmalidir.”

LHH, Ilangerhans hiicrelerinin anormal ¢ogalmasiyla
karakterize, etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamis bir
malignensidir. LHH’de %80 olguda kemik tutulumu olmakta,
bunlarin yaridan fazlasinda kafatasi kemikleri etkilenmekte,
yaklagik %20 hastadaorbital tutulum goriilmektedir.3 Kafatasinda
en stk bulgu bizim olgumuzda da oldugu gibi zigomatiko-
frontal bilegkede kitle seklinde olmaktadir. HastaliZin baglica
goz bulgulari proptozis, pitozis, goz kapaginda 6dem ve goz
cevresinde kizariklik seklindedir.8 Bizim sundugumuz olguda
oldugu gibi hastalar yalnizca proptozis ile bagvurabilmektedir.

Direkt grafi, LHH'de kemik lezyonlarinin gosterilmesinde

Sekil 3. Cekilen akciger bilgisayarli tomografide mikrokistik olusumlar
izlenmekte

Sekil 4. Alinan kemik iligi biyopsisinde; a) karakteristik langerhans hiicreleri
(hematoksilen eozin, x200) ve b) Sitoplazmik CD la pozitif boyanmasi (x200)
izlenmekte
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en yararli tetkik olup tipik olarak grafide litik lezyonlar
izlenmektedir. LHH nin akciger tutulumunda nodiiler olarak
baslayan lezyonlar hastaligin ilerlemesi ile birlikte ince duvarli
kistik yapilara doniigmekte ve bu yapilar yiiksek coziintirliiklii
BT ile rahatlikla gosterilebilmektedir.? Akciger tutulumunun
histopatolojik olarak ortaya konulabilmesi i¢in nodiiler formdaki
lezyonlardan biyopsi alinmas: 6nerilmektedir. Ayrica Histiyosit
Dernegi yiiksek ¢oziiniirlikklic BT'de tipik kistik lezyonlarin
goriilmesinin akciger tutulumu tanisi igin yeterli oldugunu
bildirmistir.10 Bizim sundugumuz olguda da tipik olarak litik
kemik lezyonlar: ile birlikte akcigerde mikrokistik olusumlar
izlenmis ve bu nedenle akciger biyopsisi yapilmasina gerek
goriilmemigtir. Benzer sekilde Histiyosit Dernegi tarafindan
dalak ve karaciger tutulumun klinik muayene ve ultrasonografi
ile histopatolojik drnekleme yapilmadan ortaya konabilecegi tani
ve tedavi kilavuzunda belirtilmistir.

LHH en stk ¢ocukluk caginda goriilmekle birlikte her yasta
goriilebilecegi bilinmektedir. Tani yagi kiigiilditkge prognoz
kotiilesmekte olup benign unifokal kemik tutulumundan oldukga
malign seyirli multisistem hastaliZa varan klinik varyasyonlari
mevcuttur. Hastalikta yayilim ve organ disfonksiyonlar: varsa
prognoz kotii olmaktadir.ll Unifokal kemik tutulumu olan
hastalarda lokal tedaviler veya gozlem yeterli olabilmektedir.8,12
Ancak bu hastalarda multisistem hastaliga doniisiim  riski
nedeni ile yakin takip edilmelidir. Multisistem hastalikta ise
sistemik kemoterapétik ajanlar kullanilmaktadir. Sundugumuz
olgunun multipl kemik tutulumuna ek hematopoetik, karaciger,
dalak, akciger tutulumu olmasindan dolayr multisistem riskli
hasta oldugu diisiiniilmiig ve sistemik kemoterapi baglanmistir.
Histiosit Dernegi risk grubu siniflamasina gore hematopoetik,
karaciger, dalak ya da akciger tutulumu olan hastalar multisistem
riskli hasta grubunda yer almakta olup bu kilavuza gore tedavi
protokolleri planlanmistir.10 Multisistem tutulumu olan LHH
olgularinda prognoz kétii seyirli olmaktadir.

Pediyatrik yag grubunda hasta kendini ifade edemediginden,
orbital malignensi semptom ve bulgularinin silik oldugu
olgularda mevcut bulgular aile tarafindan da atlanabilmekte
ya da ihmal edilebilmektedir. Bu nedenle tani gecikebilmekte
ve prognoz kotiilesebilmektedir. Bizim olgumuzda da aile
tarafindan proptozis ve orbita lateralindeki kitle ne yazik ki
ihmal edilmistir.

Sonug

Proptozis ile klinige bagvuran c¢ocukluk c¢agindaki tiim
olgularda dikkatli bir muayene yapilmali, bulgular belirgin
olmasa da altta yatabilecek bir malignensi akilda tutulmalidir.
LHH’de bu malignensiler icerisinde oldugu ve dikkatli
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bir radyolojik goriintiilleme ile 6n tanida diisiintilebilecegi
unutulmamalidir.
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