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HIiSTIOSITOZLAR

Aslihan SEZGIN!

GIRIS

Histiositler langerhans hiicreleri (LH), monosit-maktofaj sistemi, dermal ve
interstisyel dendritleri iceren dokularda yerlesik beyaz kan hiicrelerini kapsar (1).
Bu hiicrelerin etkilenen dokulardaki infiltrasyon ve birikimini tanimlayan pro-
liferatif bozukluklar histiositozlar olarak adlandirilmaktadir. Histiositozlar pek
cok farkli organda tutulum olusturabilmektedir. Onceleri eosinofilik granulom,
Histiositoz-X olarak adlandirilan hastaliga 1970’te Nezelof tarafindan langerin
(CD207) ile iliskili intrasitoplazmik Birbeck graniillerininin saptanmasi ile lan-
gerhans hiicreli histiositoz (LCH) ad1 verilmistir (2).

Diinya Saglik Orgiitii (WHO) hematopoietik ve lenfoid tiimérler klasifikasyo-
nuna gore bu grup hastaliklar 3’e ayrilir (3):

1. Dendritik Hiicre Bozukluklari: Langerhans hiicreli histiositoz (LCH), juve-
nil ksantogranuloma (JXG), dendritik fenotipli soliter histiositoma ve Erdhe-
im-Chester hastalig1 (ECD) bu gruba dahildir.

2. Makrofaj iliskili Bozukluklar: Primer ve sekonder hemofagositik sendromlar,
makrofaj fenotipli soliter histiositoma ve Rosai-Dorfman hastaligi (RDD) bu
gruba dahil edilmistir.

3. Malign Histiositik Bozukluklar: Bu grupta monosit iliskili 16semiler (akut
monositik 10semi, akut myelomonositik 16semi), ekstrameduller monositik
tiimor ve dendrit veya makrofaj iliskili histiositik sarkom yer alir.

Histiocyte Society 2016’da histoistozlar1 5 ana baglikta siniflandirmistir (4).

LANGERHANS HUCRELI HiSTiOSITOZ

Langerhans hiicreleri (LH) deri ve mukozanin 6zellesmis dendritik hiicreleri-
dir. LCH’da dokulari infiltre eden hiicreler morfolojik ve immunfenotipik olarak
LH ile benzerlik gosterdiginden hastaliga LCH ad1 verilmistir. LCH tiim organ-
larda infiltrasyon olusturabilen, daha sik olarak tek veya ¢ok sayida litik kemik
lezyonlart ile karakterize bir dendritik hiicre hastaligidir. Tam olarak insidansi
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Siklikla hastalik kendini sinirlar; fakat atak-remisyon donemleri yillar siirebi-
lir. Klinik olarak hastalar 1-sadece LAP ve spontan remisyon ile giden hastalar, 2-
yaygin nodal hastalik ve immunolojik anomaliler ile giden hastalar (67) 3-yaygin
nodal ve ekstranodal hastalik, uzamis klinik ve relaps-remisyon ile giden hastalar
olarak siniflandirilabilirler (68).

Kutan6z RDD ise sistemik RDD farkli bir hastalik olup deriye sinirhidir; be-
nign gidisli hastalikta kozmetik ya da relaps olgularda tedavi ihtiyaci olabilir
(69).

Tedavi:

Hastalarin cogunda tedavi gerekmez. Ekstranodal vital organ tutulumu veya
hayati tehdit eden nodal olan hastalarda tedavi gerekebilir. Obstruksiyona sebep
olan hastalarda cerrahi segenek olabilir (70). Sistemik steroid tedavisi LN boyut-
larin1 kiigiiltse de tedavi sonrasi rekiirrens geligebilir. Deri ve LN tutulumu olan
bir hastada uzun stireli tedavinin yarar1 gosterilmistir. Histiocyte Society vital or-
gan tutulumu olmayan hastalarda tedavi 6nermemektedir. LN tutumu olan olgu-
larda oncelikle diisiik doz prednison tedavisini, vital organ basisi olan vakalarda
ise cerrahi ve yiiksek doz steroid tedavisini onermektedir. Cerrahi kontrendike
olan vakalarda radioterapi denenebilir. Yanitsiz, hayati tehdit eden ve sik tekrarla-
yan vakalarda kladribinin efektif oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur (70-71) .

JUVENIL KSANTOGRANULOMA (JXG)

Bir baska kendini sinirlayan non langerhans histiositoz olan JXG genellikle
infantil donem-gocuklukta multiple deri lezyonlar ile ortaya ¢ikar. Tutulum en
sik bas, boyun, gdvdede kiigiik, sert makulopapuler dokiintiiler seklindedir (72).
Derin yumusak doku ve organ tutulumu olabilmekle birlikte sistemik tutulum
nadirdir. Deri tutulumu kendini sinirladigindan nadiren tedavi gerektirir. Biiyiik
abdominal kitleler, MSS ve kemik iligi tutulumu olanlarda LCH benzeri tedaviler
onerilmektedir. Erigkinde ortaya ¢ikan hastalik daha komplike olma egilimi gos-
terir ve spontan diizelme beklenmez.
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