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Langerhans hücreli histiositoz (LHH), diğer adı ile 
eosinofilik granuloma, langerhans tipi histiositlerin 
iyi huylu proliferatif bir hastalığıdır (1). Histiositoz 
X grubu hastalıkların lokalize şeklidir (1). Bu ma-
kalede, LHH tanısı alan 29 yaşındaki erkek hasta, 
literatür taraması eşliğinde tartışıldı.

OLGU SUNUMU
	
Yirmi dokuz yaşında erkek hasta, 4-5 aydır sürege-
len ve geçmeyen, başının sağ tarafına lokalize ağrı 
ile birlikte, aynı bölgede küçük cilt altı şişlik yakın-
maları ile beyin cerrahi polikliniğine başvurmuş. 
Kranial MR incelemesinde sağ temporoparietal böl-
gede kemik lezyonu izlenmiş (Şekil 1). Cerrahi ola-
rak kitle çıkarılmış. Patoloji tarafından histiositoz X 

ÖZET

Giriş: Langerhans hücreli histiositoz, langerhans tipi histiosit-
lerin iyi huylu proliferatif bir hastalığıdır. Histiositoz X grubu 
hastalıkların lokalize şeklidir. Hastaların % 90’ı 5 ile 15 yaş 
arasındadır. 

Olgu Sunumu: Yirmi dokuz yaşında erkek hasta, başının sağ 
tarafında ağrı ve aynı bölgede küçük cilt altı şişlik yakınmaları 
ile beyin cerrahi polikliniğine başvurmuş. Sağ temporoparietal 
kemikte saptanan kitle, total çıkarılmış. Patolojisi histiositoz 
“X” olarak rapor edilen hasta, onkolojiye yönlendirilmiş. 

Sonuç: Direkt grafide osteolitik kemik lezyonu görülen genç 
hastalarda, langerhans hücreli histiositoz ayırıcı tanıda düşü-
nülmeli ve ileri inceleme yapılmalıdır. Genellikle cerrahi ek-
sizyon yeterlidir. Uygun tedavi hastanın prognozu açısından 
önemli bir faktördür. Bu nedenle, lezyonun yerleşimi ve klinik 
olarak alt tipinin doğru belirlenmesi, tedavi yaklaşımının doğ-
ru planlanmasında çok önemlidir.

Anahtar kelimeler: Langerhans hücreli histiositoz, temporal, kemik

SUMMARY

Langerhans cell histiocytosis involving temporal bone: 
A case report

Objective: Langerhans cell histiocytosis is a benign proliferati-
ve disease of langerhans type histiocytes. This type is the loca-
lized form of histiocytosis X group diseases. Ninety percent of 
patients are between 5 and 15 years of age.

Case Presentation: A 29-year-old male patient consulted to 
neurosurgery clinic with symptoms of headache and swelling 
under skin of the right side of his head. The mass, which was 
detected in the right temporoparietal bone was excised totaly 
The patient, whose histopathology was reported as histiocytosis 
X was referred to medical oncology clinic. 

Conclussion: Langerhans-cell histiocytosis should be con-
sidered in the differential diagnosis of young patients, whose 
rontgenograms demonstrated osteolytic bone lessions, and ad-
vanced examinations should be performed.. Usually, surgical 
excision suffices. Appropriate therapy is important factor for 
the patient’s prognosis. Therefore localisation of the lesion, and 
identification of its subtype is very important for accurate plan-
ning of therapy approach.

Key words: Langerhans cell hystiocytosis, temporal, bone



122

Göztepe Tıp Dergisi 29(2):121-123, 2014

olarak rapor edilen hasta, tarafımıza yönlendirildi. 
Yapılan incelemeler neticesinde, mevcut lezyonu-
nun dışında başka patoloji saptanmaması nedeniyle 
hastaya LHH tanısı kondu. Klinik takibe alınan hasta, 
2 yıldır düzenli kontrollere gelerek izlenmektedir.

TARTIŞMA
	
LHH, Histiositoz X grubu hastalıklardan biridir. 
Histiositoz X, langerhans tipi hücrelerin benign 
proliferatif bir hastalığıdır. Etiyolojisi tam olarak bi-
linmeyen, atipik immünolojik reaksiyon ile kendini 
gösteren neoplastik olmayan bir hastalık grubudur 
(2,3). Klinik olarak birbiri içine geçmiş 3 tipi var-
dır; 1) LHH (Kronik fokal form), 2) Letterer-Siwe 
(Akut yaygın form), 3) Hand-Schuller-Christian 
(Kronik yaygın form) (4). LHH sıklıkla çocuklarda 
görülür. Tek ya da çok sayıda litik kemik lezyonu ile 
karakterizedir (5). Tek kemik lezyonu olan hastaların 
yaklaşık yarısı 10 yaşın altındadır (6). LHH, kafatası 
başta olmak üzere bütün kemikleri tutabilir. Olgula-
rın 1/3’inde, temporal kemik tutulumu vardır. İskelet 
sisteminde ise en sık pelvis ve kaburgalar tutulur (4).

LHH’lu hastaların % 90’ı 5 ile 15 yaş arasındadır. 
Başvuru yakınması genellikle kemik tutulumuna 
bağlı lokalize hassasiyat hassasiyettir. Ancak, tu-
tulan kranial kemiğin nörovasküler yapılarla iliş-

kisine göre farklı klinik semptomlarlada karşımıza 
çıkabilir. Beyin yerlesimli LHH nadir görülürken, 
genellikle temporal lob, pons ve bazal ganglionlarda 
görülür (7). 

LHH’un radyografik görüntüsü tipiktir. Periferal 
sklerozu olmayan, iyi demarkasyon gösteren “zım-
ba deliği” şeklinde radyolusent görünüm dikkati 
çekmektedir. LHH’da en iyi görüntüleme yöntemi 
CT ve MRG’dir (8-10). Kranial BT’de granuloma, 
gri maddeden daha düşük dansitede görülür, kemik 
pencerede litik lezyon saptanır. MRG’de yumusak 
doku kitlesi veya inflamasyon tarzında görülür (10,11). 
T1 sekansta LHH gri maddeye göre hiperintens 
veya izointens görülür. T2 incelemede hiperintens 
özelliktedir (11). LHH’un ayırıcı tanısında epider-
moid ve dermoid kist, bening veya maling kemik 
tümörleri, osteoblastoma, hemanjiom ve osteojenik 
sarkom sayılabilir (12). 

Histiositozis X’in kesin tanısı, immunohistokimya-
sal tekniklerle konur. Histiositlerin S-100 ve CD1a 
antikorlarının boyanmasının gösterilmesi tanı için 
yeterli olmaktadır (13,14). Bu hastalığın alt tipinin 
hangisi olduğuna, klinik özellik ve bulgularına göre 
karar verilir (15). Hastamızda da histopatolojik in-
celemeye ek olarak immunohistokimyasal çalışma 
yapılmış ve CD1a ile boyanma tespit edilerek kesin 

Şekil 1. Kranial MR incelemesinde sağ temporoparietal bölgede kemik lezyonu.
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tanısı konulmustur. Lezyonun tek olması, eşlik eden 
ek klinik tablo olmaması nedeni ile LHH alt tipi ol-
duğuna karar verilmistir. 

Histiositozların tedavisinde cerrahi eksizyon, radyo-
terapi, kemoterapi ve lokal steroid tedavisi yöntem-
leri yeralmaktadır (3). Tek ve uygun lokalizasyonlu 
lezyonlarda cerrahi eksizyon tek başına yeterli te-
davidir. Özellikle vertebral tutulumlarda radyote-
rapinin ağrının azaltılmasında önemli yeri vardır. 
Doğru yaklaşım hâlinde, tek lezyonlu LHH olgula-
rının prognozu çoğunlukla iyidir. Uygun olmayan 
tedavi yaklaşımlarıyla, kafatasının yaygın tutulumu 
görülebilir. Bunun sonucunda ensefalit veya venöz 
tromboz gibi komplikasyonlar, mortaliteyi % 50’ye 
kadar çıkarmaktadır (16). 

Sonuç olarak, direkt grafide osteolitik kemik lezyo-
nu görülen genç hastalarda, LHH grubu hastalıklar 
ayırıcı tanıda düşünülmeli ve ileri inceleme yapıl-
malıdır. LHH tanısı konan hastalarda genellikle to-
tal cerrahi eksizyon yeterlidir. Bu hastalarda uygun 
tedavi yaklaşımı, hastanın prognozu açısından en 
önemli faktörlerden birisidir. Bu nedenle, lezyonun 
yerleşimi ve klinik olarak histiositoz X grubu hasta-
lıkların hangi alt tipi olduğunun doğru belirlenme-
si, tedavi yaklaşımının doğru planlanmasında çok 
önemlidir.
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