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Amag: Langerhans hiicreli histiositoz primer olarak pediatrik yas grubunda gériilen,
langerhans hiicrelerinin proliferasyonu ve organlari infiltre etmesi ile karakterize bir
hastaliktir. Eozinofilik graniilom (EG) genellikle torasik segmentte yer alirken servikal
tutulum oldukga nadir gériilmektedir. Calismamizda eozinofilik grantilom tanisi ile takip
edilen 5 pediatrik hastanin tedavi yaklasimlari ve klinik seyrinin gézden gecirilmesi
amaglanmistir.

Yéntem: Calismamizda, klinigimizde 2015-2019 yillari arasinda servikal omurga eozino-
filik graniilomu tanisi ile takip edilen 5 pediatrik hasta retrospektif olarak incelendi. Her
hastaya ayrintili bir nérolojik 6ykii ve muayene yapildi. Hastalarin hepsinde izole servikal
omurga tutulumu mevcuttu ve histolojik olarak eozinofilik graniilom tanisi kesinlestiril-
misti.

Bulgular: Eozinofilik graniilomlu 5 ¢ocugun 3’ erkek ve 2’si kizdi (yas ortalamasi: 8 yil;
dagihm 5-10 yil). Hastalar ortalama 19 ay boyunca takip edildi (dagiimi 8-29 ay).
Semptomlarin lezyonun servikal omurgadaki lokalizasyonuna gére degistigi gérdldi.
Boyun agdrisi disinda semptomu olmayan 4 ¢ocuda biyopsi ile tani konulmasi sonrasinda
metilprednizolon enjeksiyonu yapildi, nérolojik defisiti olan 1 ¢ocuga ise dekompresyon
ve flizyon ameliyati yapildi.

Sonug: Servikal omurganin EG’u olan pediatrik hastalarin yénetimi, 6zellikle nérolojik
tutulum s6z konusu oldugunda zordur. EG’lu hastalarin tedavisi igin tek basina gézlem,
uzun sireli immobilizasyon, sistemik kemoterapi, kiiretaj, kortikosteroid enjeksiyonu ve
diisiik doz radyasyon tedavisi énerilmistir, ancak nérolojik tutulum s6z konusu oldugun-
da cerrahi tedavi gerekliligi asikardir.

Anahtar kelimeler: eozinofilik grantilom, langerhans-hiicreli histiyositoz, servikal vertebra
ABSTRACT

Objective: Langerhans cell histiocytosis is seen primarily in pediatric population. It is
characterized by langerhans cell proliferation with organ infiltration. Eosinophilic granu-
loma (EG) is usually located in the thoracic spine and it rarely cause local destructive
lesion in cervical spine in children. The aim of this study was to review the treatment
approaches and clinical course of 5 pediatric patients with eosinophilic granuloma.
Method: In this study, five pediatric patients who were followed up in our clinic between
2015-2019 with the diagnosis of cervical spine eosinophilic granuloma were retrospec-
tively analyzed. Each patient underwent a detailed neurological history and examina-
tion. All patients had isolated cervical spine involvement and histological diagnosis of
eosinophilic granuloma was confirmed.

Results: There were 3 boys and 2 girls (mean age: 8 years; range 5-10 years). We fol-
lowed-up patients for 19 mounths (range 8-29). Symptoms vary according to localization
of the lesion in the cervical spine. Four children who had no symptoms other than neck
pain were diagnosed by biopsy and methylprednisolone injection was performed, and
one child with neurological deficit underwent decompression and fusion surgery.
Conclusion: The management of pediatric patients with EG of the cervical spine is diffi-
cult, especially in the case with neurological involvement. Observation alone, long-term
immobilization, systemic chemotherapy, curettage, corticosteroid injection and low-dose
radiation therapy have been recommended for the treatment of EG patients, but surgi-
cal treatment is evident when neurological involvement is present.

Keywords: eosinophilic granuloma, langerhans-cell histiocytosis, cervical spine

Alindigi tarih: 12.06.2019
Kabul tarihi: 19.09.2019
C. i¢i yayin tarihi: 25.10.2019

Melih Uger

S.B.U. Kanuni Sultan Siileyman EAH
Beyin ve Sinir Cerrahisi Klinigi
istanbul - Tiirkiye

Ped melihucer@hotmail.com
ORCiD: 0000-0002-2004-2991

S. S. Baydin 0000-0001-9041-7229
Ondokuz Mayis Universitesi

Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali
Samsun - Tiirkiye

A. L. Aydin 0000-0002-6646-4858
S.B.U. Kanuni Sultan Siileyman EAH
Beyin ve Sinir Cerrahisi Klinigi
istanbul - Tiirkiye

© Telif hakki istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi'ne aittir. Logos Tip Yayincilik tarafindan yayinlanmaktadir.

Bu dergide yayinlanan bitiin makaleler Creative Commons Atif-Gayri Ticari 4.0 Uluslararasi Lisansi ile lisanslanmigtir.

Copyright istanbul Kanuni Sultan Siilleyman Research and Training Hospital. This journal published by Logos Medical Publishing.

Licenced by Creative Commons Attribution-NonCommercial 4.0 International (CC BY-NC 4.0)


http://orcid.org/0000-0002-2004-2991
http://orcid.org/0000-0001-9041-7229
mailto:melihucer@hotmail.com
http://orcid.org/0000-0002-6646-4858

GiRiS

Langerhans hicreli histiositoz langerhans hicreleri-
nin proliferasyonu ve organlari infiltre etmesi ile
karakterize bir hastaliktir. Daha 6nce histiyositoz X
olarak bilinen hastalik, 1985 yilinda Langerhans
hicrelerindeki anormal ¢ogalmanin saptanmasinin
ardindan Langerhans hicreli histiyositoz olarak
yeniden adlandirilmistir 3. Langerhans hiicreli his-
tiyositozunun eozinofilik grantiloma (EG), Letterer-
Siwe ve Hand-Schuller-Christian hastaligi olarak 3
klinik varyanti mevcuttur. EG, Langerhans Hicreli
Histiositozun Ug klinik varyantinin benign olan for-
mudur “,

EG genellikle kafatasi, kaburgalar ve uzun kemikleri
tutan, tek tarafli veya c¢ok odakli seyredebilen
Langerhans histiyositlerinin iyi huylu bir proliferasyo-
nudur. Eozinofilik grantlomun vertebral tutulumu
genellikle torasik segmentte yer alir. Iyi huylu olmasi-
na ragmen, servikal omurgaya yerlestig§inde komsu
sinir yapilarina yaptigi basi nedeni ile lokal olarak
kotd huylu bir lezyon gibi davranabilir. EG ¢ocuklarda
servikal omurgada ¢ok nadir bulunan lokal yikici bir
lezyondur @,

EG’'nin etiyolojisi bilinmemektedir ve literatiirdeki
farklhihklar da bu hastaligin yonetimindeki eksikligi
yansitmaktadir. Ne zaman biyopsi yapilacagi, takibi-
nin nasil yapilacagi, cerrahi rezeksiyonun zamanla-
masi, spinal immobilizasyonun gerekliligi/stresini ve
adjuvan tedavinin roliini ortaya koyan net bilgiler
bulunmamaktadir ©.

Calismamizda klinigimizde 2015-2019 vyillari ara-
sinda servikal omurga EG tanisi ile takip edilen 5
pediatrik hasta retrospektif incelenmistir. Cerrahi
olarak tedavi edilen hastalarin klinik 6zellikleri,
radyografik bulgulari, yonetimi ve sonuglari ince-
lenmistir.

GEREC ve YONTEM

Calismamiza Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve
Arastirma Hastanesi’nde Temmuz 2015 - Ocak 2019
tarihleri arasinda servikal kitle nedeniyle pediatri
polikliniginden tarafimiza yonlendirilen ve patoloji
sonucu eozinofilik graniilom gelen 5 hasta dahil edil-
mistir. Hastalar yas, cinsiyet, tespit edildigi bolge,
klinik ve tedavi sekline gore degerlendirildi. Calisma
protokolii SBU Kanuni Sultan Sileyman Hastanesi
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Klinik Arastirma Etik Kurulu tarafindan onaylandi
(13/05/2019-42 etik onay numarasi). Tim hastalarin
yazili onami alindi.

BULGULAR

Eozinofilik grantlomlu 5 gocugun 3’l erkek ve 2’si
kizdi (yas ortalamasi: 8 yil; dagilim 5-10 yil). Hastalari
ortalama 19 ay boyunca takip ettik (dagihimi 8-29 ay).
Semptomlar servikal omurgada lokalizasyonuna gore
degismistir. En sik gorilen semptom boyun agrisidir.
Tum c¢ocuklarda histolojik EG tanisi vardi. EG 2 hasta-
da C5 lokalizasyonunda, 1’er hastada ise C4, C6, C7
lokalizasyonundan tespit edildi (Tablo 1). Boyun agri-
st disinda semptomu olmayan 4 c¢ocuga perkitan
biopsi ve lezyon icine metilprednizolon enjeksiyonu
yapildi (Sekil 1 ve 2), norolojik defisiti olan 1 ¢ocuga
ise dekompresyon ve otogreft ile flizyon ameliyati
yapildi (Sekil 3).

Tablo 1. Demografik 6zellikler.

Hasta Yas Cinsiyet Lokalizasyon Tedavi
1 5 E c5 Cerrahi
2 8 E C5 Biopsi + metilprednizolon

enjeksiyonu

3 9 K c4 Biopsi + metilprednizolon
enjeksiyonu

4 10 E c7 Biopsi + metilprednizolon
enjeksiyonu

5 8 K c6 Biopsi + metilprednizolon

enjeksiyonu

Biopsi ile tanilari konulan 4 hastaya disiik doz rad-
yoterapi verildi. Hastalarin 12. ay takiplerinde
cekilen servikal MR’larinda 4 hastanin da lezyonla-
rinda regresyon gorildi. Boyun agrisi, hareket
kisithihgl, kolda gugstizlik yakinmasi ile basvuran
hastanin ise cekilen MR’da C5 lokalizasyonunda
vertebra plana ile uyumlu lezyon ve kord basisi
gozlendi. Preoperatif hazirligin ardindan hasta
ameliyata alindi, hastaya C5 korpektomi ve kitle
subtotal eksize edilerek dekompresyon saglandi,
ardindan iliak kanattan otogreft alinarak mesafeye
yerlestirildi. Hastanin ameliyat sonrasi noérolojik
defisiti hemen duzeldi. Hastaya ameliyat sonrasi
dusik doz radyoterapi verildi. Hastanin 1. yil kont-
rol MR’Inda korda basi yapan kitlenin tamamen
regrese oldugu gorildu.
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Sekil 1. Hasta No 4, A) 10 yasinda erkek hastaya C7 vertebrasinda eosinofilik graniilom ile uyumlu osteolitik lezyon, BT egliginde biyopsi
ve lezyon icine metilprednizolon enjeksiyonu yapildi, B) Tedavi sonrasi 1. yil MRI goriintisi.

Sekil 2. Hasta No 5, A) 8 yasin kiz ¢ocuk C6 vertebrasinda osteolitik lezyon preoperatif koronal kesit BT, 12. ay takibinde hastanin sagital
(B) ve aksiyel (C) BT goriintisu.
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Sekil 3. Hasta No 1, 5 yasinda erkek hasta A) preoperatif MRI, B) preoperatif BT vertebra plana gériiniimii, C) postoperatif 1. yil MRI, D)
postoperatif BT gorintiisii.

TARTISMA

Servikal omurganin EG’si olan pediatrik hastalarin
yonetimi, oOzellikle norolojik tutulum séz konusu
oldugunda zordur. EG’li hastalarin tedavisi icin tek
basina gozlem, uzun sireli immobilizasyon, sistemik
kemoterapi, dekompresyon, kortikosteroid enjeksi-
yonu ve dusik doz radyoterapi onerilmistir. Klinik,
randomize, prospektif calismalar olmadigindan ve
yapilmasi muhtemel olmadigindan, bu durum igin
optimal tedavi konusunda bir fikir birligi yoktur #10,
Hastahgin etiyolojisi konusunda netlik yoktur ancak
otoimmdin hastaliklar ve inflamasyon ile langerhans
hicrelerinin kontrolsiiz gogalmasinin etiyolojik fak-
torler arasinda olabilecegi dustunulmektedir (112),

10

Psoriyatik artrit, eozinofilik fasiit ve follikulit tetikleyi-
ci hastaliklar olarak distnilmekte, IL-1 ve PGE2
saliniminin doku hasari yaparak inflamatuvar siirecte
rol aldigi varsayilmaktadir. Ayrica patogenezinde;
Epstein-Barr ve insan herpes virlisii-6 gibi virUsler,

bazi bakteriler ve genetik faktorler de suglanmakta-
dir (1314,

En yaygin belirti lezyonun bulundugu yerde agridir.
Vertebra govdesinde ¢okme ile ndrolojik defisite
neden olabilir. Cerrahi genellikle noral elemanlarin
dekompresyonu igin veya spinal deformitelerin varli-
ginda yapilir. Omurgada eozinofilik granilom tim
spinal kemik timorlerinin %1,5 ila 2,5’ini olusturur.
En sik yerlesim yeri torasik omurgadir %%,
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Laboratuvar bulgulari genellikle eritrosit sedimantas-
yon hizindaki artis disinda spesifik degildir.
Goruntileme yontemlerinden direkt grafi, BT ve MR
incelemeleri taniya ve cerrahi yonlendirmeye yardim
eder. Boyutu ve sinirlari, kemige invazyon derecesi
detayl gorilebilir. Ayrica sintigrafik inceleme ile de
tani konabilir 9,

Eozinofilik granilomunun tipik radyografik goérind-
m{, reaktif sklerozu olmayan bir litik kemik lezyon-
dur. Cogu durumda, hipervaskiilarize yumusak doku
kitlesi etkilenen kemigi cevreler 7. Radyografik
ayirici tani plazmasitom, multipl miyelom, osteo-
kondrit, tiberklloz veya osteomiyeliti icermelidir.
Eozinofilik grantilom vertebra plananin en sik nede-
ni olmasina ragmen, bu bulgu Ewing sarkomasi,
lenfoma ve diger sarkomlarda, tliberkiiloz ve osteo-
genez gibi hastaliklarda da bulunabilir ®®, Servikal
omurgaya yerlesen eozinofilik granilom vertebra
planadan ziyade osteolitik lezyonlara daha sik
neden olur 19,

Tani koymada klinik ve radyolojik bulgularin yetersiz-
ligi, lezyonlarin semptomatik olmasi halinde histolo-
jik tani icin doku biyopsisi gerektirir. Genel olarak,
asemptomatik hastalarda tipik soliter lezyonlarin
tedavisi konservatiftir 2©2%,

Norolojik defisit gozlenmeyen semptomatik hastala-
rinda takip edilebilecegi yoniinde gorisler mevcut-
tur. Semptomatik lezyonlari olan hastalarda eozinofi-
lik grantilom, iyi huylu bir lezyon olarak kabul edilme-
sine ragmen, tedavi olmadan, iyilesme igin gereken
siire 6nceden tahmin edilemedigi ve sirekli agn,
kisith aktivite, blyime bozuklugu veya patolojik kiril-
maya bagl ciddi morbidite ile iliskili olabildigi icin
histopatolojik tani 6nerilmektedir 2,

Dislik doz radyoterapinin bazi yazarlar tarafindan
litik lezyonlarin iyilesmesinde ve hastalik ilerlemesi-
nin sinirlandirilmasinda etkili oldugu savunulmakta-
dir @; bunun disinda radyoterapinin endokondral
blylme plakalarina zarar verebilecegini ve kemik
iyilesmesini sinirlayabilecegi ya da radyasyon sonrasi
sarkomlar ve miyelit gibi ikincil radyasyona bagli
morbiditeye yol acabilecegini savunan vyazarlarda
bulunmaktadir ?¥. Radyasyon tedavisi sonrasi ikincil
malignite 29 hastanin 1’inde (%4) bildirilmistir ©.
Kemoterapi soliter eozinofilik granilom igin éneril-
memekte, sadece sistemik tutulum icin kullaniimak-
tadir @,

Spontan regresyon egilimi nedeniyle bu yas grubun-
da anterior servikal flizyon nadiren gerekmektedir.
Mini plak ve vidalar secilen pediatrik hastalarda 6n
servikal flizyonun fiksasyonu yapilabilir. Muhtemelen,
bliyliyen omurgaya olabildigince saygi duymak ama-
ciyla otogreft, allogreft veya kafeslere tercih edilir
2429 Bununla birlikte, dekompresyon nérolojik defi-
siti olan hastalarda gerekli olabilmektedir.
Dekompresyon yaptigimiz hastamizin norolojik defi-
siti cerrahi sonrasi tamamen dizeldi.

Sonug olarak, bu durumla ilgili makalelerin kanit
seviyesi seviye IV./de (kontrolsliz vaka serileri) kal-
makla birlikte, hastalarin histolojik tanisi icin biyopsi
yapmasini gerektigi kanisi olusmaktadir. EG’un ¢ocuk-
larda nérolojik tutuluma neden olmasi halinde cerra-
hi mudahalenin gerekli oldugu, spinal stabilitenin
saglanmasi, norolojik fonksiyonlarin korunmasi ve
agrinin giderilmesi terapoétik hedefler olarak gorl-
mesi gerektigini dislinmekteyiz.
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