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ÖZ

Amaç: Langerhans hücreli histiositoz primer olarak pediatrik yaş grubunda görülen, 
langerhans hücrelerinin proliferasyonu ve organları infiltre etmesi ile karakterize bir 
hastalıktır. Eozinofilik granülom (EG) genellikle torasik segmentte yer alırken servikal 
tutulum oldukça nadir görülmektedir. Çalışmamızda eozinofilik granülom tanısı ile takip 
edilen 5 pediatrik hastanın tedavi yaklaşımları ve klinik seyrinin gözden geçirilmesi 
amaçlanmıştır.
Yöntem: Çalışmamızda, kliniğimizde 2015-2019 yılları arasında servikal omurga eozino-
filik granülomu tanısı ile takip edilen 5 pediatrik hasta retrospektif olarak incelendi. Her 
hastaya ayrıntılı bir nörolojik öykü ve muayene yapıldı. Hastaların hepsinde izole servikal 
omurga tutulumu mevcuttu ve histolojik olarak eozinofilik granülom tanısı kesinleştiril-
mişti. 
Bulgular: Eozinofilik granülomlu 5 çocuğun 3’ü erkek ve 2’si kızdı (yaş ortalaması: 8 yıl; 
dağılım 5-10 yıl). Hastalar ortalama 19 ay boyunca takip edildi (dağılımı 8-29 ay). 
Semptomların lezyonun servikal omurgadaki lokalizasyonuna göre değiştiği görüldü. 
Boyun ağrısı dışında semptomu olmayan 4 çocuğa biyopsi ile tanı konulması sonrasında 
metilprednizolon enjeksiyonu yapıldı, nörolojik defisiti olan 1 çocuğa ise dekompresyon 
ve füzyon ameliyatı yapıldı. 
Sonuç: Servikal omurganın EG’u olan pediatrik hastaların yönetimi, özellikle nörolojik 
tutulum söz konusu olduğunda zordur. EG’lu hastaların tedavisi için tek başına gözlem, 
uzun süreli immobilizasyon, sistemik kemoterapi, küretaj, kortikosteroid enjeksiyonu ve 
düşük doz radyasyon tedavisi önerilmiştir, ancak nörolojik tutulum söz konusu olduğun-
da cerrahi tedavi gerekliliği aşikardır. 

Anahtar kelimeler: eozinofilik granülom, langerhans-hücreli 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. 
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GİRİŞ

Langerhans hücreli histiositoz langerhans hücreleri-
nin proliferasyonu ve organları infiltre etmesi ile 
karakterize bir hastalıktır. Daha önce histiyositoz X 
olarak bilinen hastalık, 1985 yılında Langerhans 
hücrelerindeki anormal çoğalmanın saptanmasının 
ardından Langerhans hücreli histiyositoz olarak 
yeniden adlandırılmıştır (1-3). Langerhans hücreli his-
tiyositozunun eozinofilik granüloma (EG), Letterer-
Siwe ve Hand-Schuller-Christian hastalığı olarak 3 
klinik varyantı mevcuttur. EG, Langerhans Hücreli 
Histiositozun üç klinik varyantının benign olan for-
mudur (4).

EG genellikle kafatası, kaburgalar ve uzun kemikleri 
tutan, tek taraflı veya çok odaklı seyredebilen 
Langerhans histiyositlerinin iyi huylu bir proliferasyo-
nudur. Eozinofilik granülomun vertebral tutulumu 
genellikle torasik segmentte yer alır. İyi huylu olması-
na rağmen, servikal omurgaya yerleştiğinde komşu 
sinir yapılarına yaptığı bası nedeni ile lokal olarak 
kötü huylu bir lezyon gibi davranabilir. EG çocuklarda 
servikal omurgada çok nadir bulunan lokal yıkıcı bir 
lezyondur (4).

EG’nin etiyolojisi bilinmemektedir ve literatürdeki 
farklılıklar da bu hastalığın yönetimindeki eksikliği 
yansıtmaktadır. Ne zaman biyopsi yapılacağı, takibi-
nin nasıl yapılacağı, cerrahi rezeksiyonun zamanla-
ması, spinal immobilizasyonun gerekliliği/süresini ve 
adjuvan tedavinin rolünü ortaya koyan net bilgiler 
bulunmamaktadır (5).

Çalışmamızda kliniğimizde 2015-2019 yılları ara-
sında servikal omurga EG tanısı ile takip edilen 5 
pediatrik hasta retrospektif incelenmiştir. Cerrahi 
olarak tedavi edilen hastaların klinik özellikleri, 
radyografik bulguları, yönetimi ve sonuçları ince-
lenmiştir.

Gereç ve Yöntem

Çalışmamıza Kanuni Sultan Süleyman Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi’nde Temmuz 2015 - Ocak 2019 
tarihleri arasında servikal kitle nedeniyle pediatri 
polikliniğinden tarafımıza yönlendirilen ve patoloji 
sonucu eozinofilik granülom gelen 5 hasta dahil edil-
miştir. Hastalar yaş, cinsiyet, tespit edildiği bölge, 
klinik ve tedavi şekline göre değerlendirildi. Çalışma 
protokolü SBÜ Kanuni Sultan Süleyman Hastanesi 

Klinik Araştırma Etik Kurulu tarafından onaylandı 
(13/05/2019-42 etik onay numarası). Tüm hastaların 
yazılı onamı alındı.

Bulgular

Eozinofilik granülomlu 5 çocuğun 3’ü erkek ve 2’si 
kızdı (yaş ortalaması: 8 yıl; dağılım 5-10 yıl). Hastaları 
ortalama 19 ay boyunca takip ettik (dağılımı 8-29 ay). 
Semptomlar servikal omurgada lokalizasyonuna göre 
değişmiştir. En sık görülen semptom boyun ağrısıdır. 
Tüm çocuklarda histolojik EG tanısı vardı. EG 2 hasta-
da C5 lokalizasyonunda, 1’er hastada ise C4, C6, C7 
lokalizasyonundan tespit edildi (Tablo 1). Boyun ağrı-
sı dışında semptomu olmayan 4 çocuğa perkütan 
biopsi ve lezyon içine metilprednizolon enjeksiyonu 
yapıldı (Şekil 1 ve 2), nörolojik defisiti olan 1 çocuğa 
ise dekompresyon ve otogreft ile füzyon ameliyatı 
yapıldı (Şekil 3).

Biopsi ile tanıları konulan 4 hastaya düşük doz rad-
yoterapi verildi. Hastaların 12. ay takiplerinde 
çekilen servikal MR’larında 4 hastanın da lezyonla-
rında regresyon görüldü. Boyun ağrısı, hareket 
kısıtlılığı, kolda güçsüzlük yakınması ile başvuran 
hastanın ise çekilen MR’da C5 lokalizasyonunda 
vertebra plana ile uyumlu lezyon ve kord basısı 
gözlendi. Preoperatif hazırlığın ardından hasta 
ameliyata alındı, hastaya C5 korpektomi ve kitle 
subtotal eksize edilerek dekompresyon sağlandı, 
ardından iliak kanattan otogreft alınarak mesafeye 
yerleştirildi. Hastanın ameliyat sonrası nörolojik 
defisiti hemen düzeldi. Hastaya ameliyat sonrası 
düşük doz radyoterapi verildi. Hastanın 1. yıl kont-
rol MR’ında korda bası yapan kitlenin tamamen 
regrese olduğu görüldü. 

Tablo 1. Demografik özellikler.

Hasta

1

2

3

4

5

Yaş

5

8

9

10

8

Cinsiyet

E

E

K

E

K

Lokalizasyon

C5

C5

C4

C7

C6

Tedavi

Cerrahi

Biopsi + metilprednizolon 
enjeksiyonu

Biopsi + metilprednizolon 
enjeksiyonu

Biopsi + metilprednizolon 
enjeksiyonu

Biopsi + metilprednizolon 
enjeksiyonu
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Şekil 2. Hasta No 5, A) 8 yaşın kız çocuk C6 vertebrasında osteolitik lezyon preoperatif koronal kesit BT, 12. ay takibinde hastanın sağital 
(B) ve aksiyel (C) BT görüntüsü.

Şekil 1. Hasta No 4, A) 10 yaşında erkek hastaya C7 vertebrasında eosinofilik granülom ile uyumlu osteolitik lezyon, BT eşliğinde biyopsi 
ve lezyon içine metilprednizolon enjeksiyonu yapıldı, B) Tedavi sonrası 1. yıl MRI görüntüsü.
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Şekil 3. Hasta No 1, 5 yaşında erkek hasta A) preoperatif MRI, B) preoperatif BT vertebra plana görünümü, C) postoperatif 1. yıl MRI, D) 
postoperatif BT görüntüsü.

Tartışma

Servikal omurganın EG’si olan pediatrik hastaların 
yönetimi, özellikle nörolojik tutulum söz konusu 
olduğunda zordur. EG’li hastaların tedavisi için tek 
başına gözlem, uzun süreli immobilizasyon, sistemik 
kemoterapi, dekompresyon, kortikosteroid enjeksi-
yonu ve düşük doz radyoterapi önerilmiştir. Klinik, 
randomize, prospektif çalışmalar olmadığından ve 
yapılması muhtemel olmadığından, bu durum için 
optimal tedavi konusunda bir fikir birliği yoktur (4,6-10). 
Hastalığın etiyolojisi konusunda netlik yoktur ancak 
otoimmün hastalıklar ve inflamasyon ile langerhans 
hücrelerinin kontrolsüz çoğalmasının etiyolojik fak-
törler arasında olabileceği düşünülmektedir (11,12). 

Psöriyatik artrit, eozinofilik fasiit ve follikülit tetikleyi-
ci hastalıklar olarak düşünülmekte, IL-1 ve PGE2 
salınımının doku hasarı yaparak inflamatuvar süreçte 
rol aldığı varsayılmaktadır. Ayrıca patogenezinde; 
Epstein-Barr ve insan herpes virüsü-6 gibi virüsler, 
bazı bakteriler ve genetik faktörler de suçlanmakta-
dır (13,14).

En yaygın belirti lezyonun bulunduğu yerde ağrıdır. 
Vertebra gövdesinde çökme ile nörolojik defisite 
neden olabilir. Cerrahi genellikle nöral elemanların 
dekompresyonu için veya spinal deformitelerin varlı-
ğında yapılır. Omurgada eozinofilik granülom tüm 
spinal kemik tümörlerinin %1,5 ila 2,5’ini oluşturur. 
En sık yerleşim yeri torasik omurgadır (15).

A B

C D
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Laboratuvar bulguları genellikle eritrosit sedimantas-
yon hızındaki artış dışında spesifik değildir. 
Görüntüleme yöntemlerinden direkt grafi, BT ve MR 
incelemeleri tanıya ve cerrahi yönlendirmeye yardım 
eder. Boyutu ve sınırları, kemiğe invazyon derecesi 
detaylı görülebilir. Ayrıca sintigrafik inceleme ile de 
tanı konabilir (16).

Eozinofilik granülomunun tipik radyografik görünü-
mü, reaktif sklerozu olmayan bir litik kemik lezyon-
dur. Çoğu durumda, hipervaskülarize yumuşak doku 
kitlesi etkilenen kemiği çevreler (17). Radyografik 
ayırıcı tanı plazmasitom, multipl miyelom, osteo-
kondrit, tüberküloz veya osteomiyeliti içermelidir. 
Eozinofilik granülom vertebra plananın en sık nede-
ni olmasına rağmen, bu bulgu Ewing sarkoması, 
lenfoma ve diğer sarkomlarda, tüberküloz ve osteo-
genez gibi hastalıklarda da bulunabilir (18). Servikal 
omurgaya yerleşen eozinofilik granülom vertebra 
planadan ziyade osteolitik lezyonlara daha sık 
neden olur (19).

Tanı koymada klinik ve radyolojik bulguların yetersiz-
liği, lezyonların semptomatik olması halinde histolo-
jik tanı için doku biyopsisi gerektirir. Genel olarak, 
asemptomatik hastalarda tipik soliter lezyonların 
tedavisi konservatiftir (20,21). 

Nörolojik defisit gözlenmeyen semptomatik hastala-
rında takip edilebileceği yönünde görüşler mevcut-
tur. Semptomatik lezyonları olan hastalarda eozinofi-
lik granülom, iyi huylu bir lezyon olarak kabul edilme-
sine rağmen, tedavi olmadan, iyileşme için gereken 
süre önceden tahmin edilemediği ve sürekli ağrı, 
kısıtlı aktivite, büyüme bozukluğu veya patolojik kırıl-
maya bağlı ciddi morbidite ile ilişkili olabildiği için 
histopatolojik tanı önerilmektedir (22).

Düşük doz radyoterapinin bazı yazarlar tarafından 
litik lezyonların iyileşmesinde ve hastalık ilerlemesi-
nin sınırlandırılmasında etkili olduğu savunulmakta-
dır (23); bunun dışında radyoterapinin endokondral 
büyüme plakalarına zarar verebileceğini ve kemik 
iyileşmesini sınırlayabileceği ya da radyasyon sonrası 
sarkomlar ve miyelit gibi ikincil radyasyona bağlı 
morbiditeye yol açabileceğini savunan yazarlarda 
bulunmaktadır (24). Radyasyon tedavisi sonrası ikincil 
malignite 29 hastanın 1’inde (%4) bildirilmiştir (5). 
Kemoterapi soliter eozinofilik granülom için öneril-
memekte, sadece sistemik tutulum için kullanılmak-
tadır (25).

Spontan regresyon eğilimi nedeniyle bu yaş grubun-
da anterior servikal füzyon nadiren gerekmektedir. 
Mini plak ve vidalar seçilen pediatrik hastalarda ön 
servikal füzyonun fiksasyonu yapılabilir. Muhtemelen, 
büyüyen omurgaya olabildiğince saygı duymak ama-
cıyla otogreft, allogreft veya kafeslere tercih edilir 
(24,25). Bununla birlikte, dekompresyon nörolojik defi-
siti olan hastalarda gerekli olabilmektedir. 
Dekompresyon yaptığımız hastamızın nörolojik defi-
siti cerrahi sonrası tamamen düzeldi.

Sonuç olarak, bu durumla ilgili makalelerin kanıt 
seviyesi seviye IV.’de (kontrolsüz vaka serileri) kal-
makla birlikte, hastaların histolojik tanısı için biyopsi 
yapmasını gerektiği kanısı oluşmaktadır. EG’un çocuk-
larda nörolojik tutuluma neden olması halinde cerra-
hi müdahalenin gerekli olduğu, spinal stabilitenin 
sağlanması, nörolojik fonksiyonların korunması ve 
ağrının giderilmesi terapötik hedefler olarak görül-
mesi gerektiğini düşünmekteyiz. 

Etik Kurul Onayı: SBÜ Kanuni Sultan Süleyman Hasta-
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