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Mlojenik Kemik iligi Nakli ile Tedavi Edilen Langerhans
Hiicreli Histiyositoz Olgusu
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Giris

LHH kemik iliginden koken alan dendritik hiicre yapisindaki histiyositlerin
anormal proliferasyonu sonucu olusan bir hastalik grubudur(1). Goriilme siklig
milyonda 0.5-4.5 arasindadir. Cocuklarda eriskinlerden daha sik goriiliir (2).
LLH’nin etyolojisinde viral enfeksiyonlar, genetik ve immiin nedenler sorumlu
tutulmaktadir(3). LHH deki anormal hiicreler, anormal proliferasyona ve daha
diisiik antijen sunma kapasitesine sahiptir. LHH lezyonu ayrica T lenfositleri,
eozinofiller, ndtrofiller ve makrofajlar gibi enflamatuar hiicreler ve sitokinler
icerir. Bu hiicrelerin dokulardaki anormal proliferasyonu hastaliga neden olur.
Ornegin, kemik iligi infiltrasyonu kan hiicresi {iretiminin azalmasina neden
olabilir(4).

En sik dokiintii seklinde kendini gosterir. LHH %5-10 oraninda MSS tutulumu
yapabilir. Langerhans hiicreli histiyositoz ayrica hipofiz infiltrasyonu ve nadir de
olsa diyabetes insipidusa neden olma egilimine sahiptir. Hastalik poliiiri, polidipsi,
seyreltik idrar ve hipernatremi olarak kendini gdsterir (5). LHH tanisindan 6nce
hipofiz tutulumu olabilecegi gibi hipofiz tutulumundan yillar sonra tan1 konulan
vakalar da vardir(6).

Diyabetes insipitus tanisiyla takip edilen hastada gittikce artan lenfadenopatiler
ve B semptom gelismesi ile bulgu veren LHH tanis1 koydugumuz nadir gériilen
vakamizi sunuyoruz.
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hastalarimizin ayirici tanisinda yer alan infiltratif hastaliklar grubuna giren LHH
tanisini hatirlamamiza dikkat ¢cekmeyi amagladik.
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