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Histiositozis-X; eozinofilik granuloma, Hand·SchOIIer-Christian hastahg1 ve Letterer- Siwe hastahg1ndan olu~an 
gurubudur. Nadir gorOien bir hastal1k olmas1 nedeniyle, klinigimizde tam konulan iki Letterer-Siwe hastal1g1 

takdim ediyoruz. 

Disease (Case Report) 

Histiocytosis-X consists of a group overlapping syndromes and includes Letterer- Siwe's disease, 
disease and eosinophilic granuloma. Histiocytosis-X is rare and therefore we present two 

of Letterer-Siwe in this paper. 

llb:iloz,ls·X; eozinofilik granuloma, Hand-SchOIIer-Christian hastal1g1 ve Letterer- Siwe hastahgmdan olu~an bir 
gurubudur. Ya~. hastahg1n yerel veya yaygm olu~na • gidi~ine gore farkhhklar g6stermesine ragmen, birinden 
ge~i~ olabilir ( 1,4-6). Eozinofilik granuloma kronik seyirli bOyOk ~ocuk veya gen~ eri~kinlerde olabilen tek 
tutuldugu benign bir hastahkt1r. Hand-SchOIIer-Christian hastahgl, multifokal yerle~im gosteren, ekzoftalmi, 

insipit ve kala kemiklerinde litik lezyonlar gibi klasik bulgulara sahip subakut seyirli, 2-4 ya~lar arasmda 
blr hastahktlr. Letterer-Siwe hastahg1 ise, 3 ya~m alllndaki c;ocuklarda gorOien deri ve i<; organlann tutulmas1 

kara.kterize akut bir hastal1kt1r (4,6). Etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte genetik, neoplastik veya 
nedenlerle olabilecegi Ozerinde durulmaktadlr(1,5). Bu vakalarda bask1lay1C1 T lenfositlerin eksikliginin 
ve timus ekstresi ile bulgularda dOzelme kaydedilmesi patogenezde immOnolojik nedenlerin onemini 

Tan1; klinik ve tutulan organda normal yap1ilm bozuklugu, eozinofilik sitoplazmah histiositlerin 
ve yer yer multinukleer dev hOcreleri ile karakt~rize histopatolojik bulgular ile konulmaktad1r. 

att~r~ilkti"ur<>l olarak, histiositlerin sitoplazmasmda epidermisin langerhans hOcrelerindeki granOIIere benzeyen c;ubuk 
inkiOzyonlar ( Birbeck granOIIeri) gosterilmi~tir(2,8). 

X her 1rkta gori.ilebilen nadir bir hastahkllr, bir ya~m altmdaki c;ocuklarda y1lda 100.000 de 1, 15 ya~m 
~cuklarda ise y1lda 100.000 de 0.2 oramnda gozlenmektedir (5). Bu nedenle, biz de hastanemizde tam 

iki Letterer-Siwe vakasm1 takdim etmeyi uygun bulduk. 
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Letter-Siwe Hastaltgt: PAT/RoGL U, Turkan ve ark. 

Vakalar 

Vaka I. (S.0.,4121 OS) 2.5 ya§mda k1z hasta, E.O.Qoeuk Saghg1 ve Hastal1klan Anabilim Dah'na vOeudunda dokOntO, 
§i§lik ve solukluk nedeniyle getirildi. Bu §ikayetlerinin bir y1ldan beri oldugu, anne, baba ve diger Oc; karde§inin saghkh 
ol9ugu ogrenildi. 

Fizik muayenede; ate§ 37,5°C, nab1z 142/dk, solunum 24/dk, kan bas1ne1 100/60 mm Hg, ag1rl1k 12.4 kg (25 
persentil), boy 77 em (3. persentilin alt1) idi. Genel durumu iyi olmayan hastada soluklugunun yam s1ra deri ve sac;h 
derisinde yer yer pele§iyal ve seboreik dokOnOtOier, goz kapaklan ve all ekstremitelerde i:idem, sagda sOpOratif otitis 
media saptand1 . Karaeigeri orta hatll 5 em, dalag1 3 em gec;mekte olan hastamn periferik lenfadenopatisi ve kalpte 
dinlemekle tom odaklarda 11°!VI0 den sistolik OfOrOmO vard1(Resim 1). 

Resim 1. Derive sac;h deride pete§iyal ve seboreik lezyonlar. 

Laboratuvar bulgulannda; hemoglobin 2.9 gr/dl, lokosit say1s1 2900/mm3, periferik yaymada hipokrom mikrositer 
eritrosit yap1s1, tekli ve §i§ trombositler ve %8 c;omak, %44 lenfosit ve %48 polimorf nOveli lokosit saptand1. ldrar 
analizi normaldi. BUN 12 mg/dl, Na 137 mEq/lt, K 3.9 mEq/lt, Cl 106 mEq/lt, total protein 3.8 gr/dl, albumin 1.6 
gr/dl, SGOT 45 0, SGPT 54 0, alkalen fosfataz 245 0, total lipid 110 mg/dl, kolesterol 69 mg/dl, protrombin 
zamam 17 ·, parsiyel tromboplastin zamam 42", serum Zn dOzeyi 48 mg/dl, lgG 1058 mg/dl, lgM 99.6 mg/dl, lgA 94 
mg/dl, HbsAg negatif, kemik iligi aspirasyonu hiposeiiOier olarak degerlendirildi. Akeiger grafisinde yaygm 
infiltrasyon olan hastanm kulak pOy kOIIOrOnde staph. aureus Oredi. Deri biyopsisi normaldi. 
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Hastallg1: PA TIRoGLU. Tiirkan ve ark. 

ll.s!IIO(Kor, sepsis ve Letterer-Siwe hastahg1 on tamlanyla servise kabul edilen ve ikili antibiyotik tedavisi ba§lanan 
yat1~1mn 20. gillOnde sanhg1 onaya ~1kt1 ve daha sonra kanama nedeniyle eksitus oldu. 

otopsisinde; kemik, kemik iligi, karaciger, akciger, deri, bi:ibrek, hipofiz v~,.lenf bezlerinde normal yap1nm 
_..,11\jiU, geni§ alanlarda granOier eozinofilik sitoplazmah histiositik hOcrelerin hakimiyeti, arada seyrek notrofil 

lenfosit ve yer yer de multinOkleer dev hOcreleri dikkati ~kti (Resim 2,3). 

Resim 3. Kemikte ilik mesafesini i§gal eden histiositlerden zengin hOcre infiltrasyonu (H-E, X 160) 
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Letter-Siwe Hastaliat: PAT/RoGLU, Turkan ve ark. 

Vaka 11.{0.0.,446821 ), 1.5 ya~1nda erkek hasta, ate~ ve boyunda ~i~lik nedeniyle E.O.T1p FakOitesi <;ocuk Sagllg1 !Ve 
Hastal1klan Anabilim Dall'na getirildi. Boyun ~i~liginin yakla~1k bir y1ldan beri oldugu, giderek bOyOdOgO, anne, baba ve 
diger karde~lerinin sagllkll oldugu ogrenildi. 

Fizi~ muayenede; ate~ 37,8°C, nab1z 106/dk, solunum 24/dk, kan basmc1 100/60 mm Hg, ag1rllk 10 kg{10. persentil), 
boy 80 cm{10. persentil) idi. Gene! durumu iyi olmayan hastanm soluklugu ve deride pete~iyal dokOntoleri ve her iki 
servikal oolgede d0rt-be~ adet en bOyOgO 4X5 em boyutlannda lenladenopatisi vard1. Tonsillar hiperemik, hipertrolik 
ve Ozerinde gri renkli pis kokulu membran vard1. Karacigeri orta hatt1 4 em, dalag1 3 em ge~mekte clan hastamn diger 
sistem bulgulan normaldi{Resim 4). 

Resim 4. Deri dokOntGieri,servikallenladenopati ve hepatosplenomegali. 

Laboratuvar bulgulan; hemoglobin 7.3 gr/dl,l okosit say1s1 10600/mm3• perilerik kan yaymasmda eritrositler 
hipokromik, trombositler kOmeli,% 2 ~omak,% 60 polimorf nOveli lokosit,% 38 lenfosit vard1. ldrar analizi normaldi. 
SGOT 73 0, SGPT 38 0, alkalen losfataz 62 0 idi. Kemik iligi asipirasyonu normal olarak degerlendirildi. Paui-Bunnel 
testi negatil, E-rozet% 61, lgG 1460 mg/dl, lgM 143 mg/dl,l gA 56 mg/dl bulundu. Membrandan yap1lan gram 
boyama ve kOitOrde herhangi bir enfeksiyon etkeni saptanamad1. Akeiger gralisi normaldi. Lent nodu biyopsisi 
histiositozis-X olarak degerlendirildi {Resim 5,6). Ba$1angl~ta antibiyotik, daha sonra da vineristin ve prednisone 
tedavisi alan hasta, halen takip edilmektedir. 
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Hasta/lgl: PA T/ROGLU , Turkan ve ark. 

Resim 5. Normal yapiSI bozulmu~ lenf bezinde multinOkleer dev hOCreleri (H-E, X 63) 

Resim 6. Lent bezini iwal eden histiositler(H·E, X 160) 
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Letter-Siwe Hastallg1: PAT/RoGLU, Tiirkan ve ark. 

Tart1~ma 

Histiositozis, dokular i~inde histiositik hOcrelerin proliferasyonu ve infiltrasyonu ile karakterize bir gurup 
hastalrktlr(1 ,5). Klinik bulgulanna gore, eritrofagositoz ile veya eritrofagositoz olmadan malign histiositozis, altta 
yatan enfeksiyoz veya neoplastik bir hastailga sekonder eritrofagositoz ile birlikte , ailevi eritrofagositik 
lenfohistiositozis, hipergammaglobulinemi ile X-linked retikulohistiositozis ve histiositozis-X olmak Ozere alit tipi 
tammlanml§tlr. Bu gurup hastalarda ate§, lenfadenopati, hepatosplenomegali, deri lezyonlan ve pansitopeni 
gozlenebilir(S). Vakalanm1ztn her ikisinde de ailede benzer bir hastaltgtn bulunmayt§t, immunoglobulinlerin normal olmast, 
altta yatan enfeksiyoz veya malign bir hastaltgtn olmamas1, histopatolojik degerlendirmede eritrofagositozun 
bulunmamast nedeni ile histiositozis-X dl§tndaki tantlardan uzakla§tlmt§ltr. 

Ate§, lenfadenopati, hepatosplenomegali, deri dokOntOieri ve ikinci vakada membranlr tonsillitin olmast enfeksiyoz 
mononukleoz ihtimalini de akla getirmektedir(7). Ancak, vakalanm1zda lenfositoz ve periferik kan yaymastnda "Downey' 
hOcrelerinin olmamast, karaciger fonksiyon testlerinin normal olmast, ikinci vakada ~alr§tlan "Paui-Bunnel" testinin 
negatif olmast ve birinci vakada otopside, ikinci vakada lent bezi biyopsisinde histiositozis-X e uyan bulgularm (2,8) 
olmasmdan dolayt enteksiyoz mononukleoz dO§OnOimemi§tir. 

Her iki vakamtztn da 0~ ya§tn altmda olmast, derive bir ~k organm birlikte tutulmu§ olmast, birinci vakada akciger ve 
kemik 1ligi disfonksiyonunun bulunmasmdan dolayt histiositozis-X gurubu hastahklardan letterer-Siwe oldugu kabul 
edilmi§tir (1-6). letterer-Siwe hastalrgt ile kombine immOn yetmezligin benzer klinik tablo olu§turdugu idtdia 
edilmesine ragmen(2,5), vakalanmtzda immunglobulinlerin ve ikinci vakada~ah§tlan E-rozet testinin normal olmast ile 
kombine immon yetmezlikten uzakla§tlmt§ltr. 

Letterer-Siwe hastailgmda, deride pete§i, purpura, seboreik dermatit, granuloma!Oz Olseratif ve ksantomatoz 
!ezyonlar gorOimektedir. Lenfadenopati, hepatosplenomegali, akciger ve kemik lezyonlan, kemik iligi ve hipofiz tutulumu 
da soz konusudur(1-6). Prognoz hastanm ya§tna ve organ disfonksiyonuna gore degi§mektedir(3,5). Kemp ve ark(3) 
iki ya§tn Ozerinde ve organ disfonksiyonu prognozun iyi, iki ya§tn altmda ve organ disfonksiyonu yoksa prognozun orta, 
herhangi bir ya§ta ve organ disfonksiyonu varsa prognozun k.oiO oldugunu belirtmi§lerdir. 

Bizim her iki vakamtzda da belirtiler iki ya§tndan once ba§lamt§tt. Akciger ve kemik iligi disfonksiyonu olmast nedeniyle 
birinci vakamtz kotO prognoza sahipti ve tedavi ba§lamadan eksitus oldu. Organ disfonksiyonu olmayan ikinci vakanm ise 
orta derecede kotO prognoza sahip oldugu dO§OnOldO. literaiOre uygun olarak kemoterapiye ba§landt(5). 

Sonu~ olarak biz bu yaztda; ate§, deri lezyonlan,lenfadenopati, hepatosplenomegali ile gelen 0~ ya§tn altmdaki vakalarda 
nadir gorOien Letterer-Siwe hastaltgt olabilecegine dikkati ~ekmek istedik. 

102 

Erciyes T1p Dergisi/1111989 



HastaJJg1: PA T/ROOLU, TiJrkan ve ark. 
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