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Giriş

LHH kemik iliğinden köken alan dendritik hücre yapısındaki histiyositlerin 
anormal proliferasyonu sonucu oluşan bir hastalık grubudur(1). Görülme sıklığı 
milyonda 0.5-4.5 arasındadır. Çocuklarda erişkinlerden daha sık görülür (2). 
LLH’nin etyolojisinde viral enfeksiyonlar, genetik ve immün nedenler sorumlu 
tutulmaktadır(3). LHH’deki anormal hücreler, anormal proliferasyona ve daha 
düşük antijen sunma kapasitesine sahiptir. LHH lezyonu ayrıca T lenfositleri, 
eozinofiller, nötrofiller ve makrofajlar gibi enflamatuar hücreler ve sitokinler 
içerir. Bu hücrelerin dokulardaki anormal proliferasyonu hastalığa neden olur. 
Örneğin, kemik iliği infiltrasyonu kan hücresi üretiminin azalmasına neden 
olabilir(4).

En sık döküntü şeklinde kendini gösterir. LHH %5-10 oranında MSS tutulumu 
yapabilir. Langerhans hücreli histiyositoz ayrıca hipofiz infiltrasyonu ve nadir de 
olsa diyabetes insipidusa neden olma eğilimine sahiptir. Hastalık poliüri, polidipsi, 
seyreltik idrar ve hipernatremi olarak kendini gösterir (5). LHH tanısından önce 
hipofiz tutulumu olabileceği gibi hipofiz tutulumundan yıllar sonra tanı konulan 
vakalar da vardır(6).

Diyabetes insipitus tanısıyla takip edilen hastada gittikçe artan lenfadenopatiler 
ve B semptom gelişmesi ile bulgu veren LHH tanısı koyduğumuz nadir görülen 
vakamızı sunuyoruz.
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hastalarımızın ayırıcı tanısında yer alan infiltratif hastalıklar grubuna giren LHH 
tanısını hatırlamamıza dikkat çekmeyi amaçladık.
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