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Orbitanin Langerhans Hiicreli Histiositozisi

Biilent Yazict (*), Mehmet Baykara (**), Ahmet T. Ozmen (¥**), Giilaydan Filiz (*¥%%)

.OZET
" Amac: Retikiiloendotelyal hiicrelerin kemigi infiltre etmesiyle karakterize Langerhans hiic-
reli histiositozis orbitada seyrek olarak goriiliir. Bu yazida klinigimizde izlenen iki olgu sunul-
maktadir.

Yontem: Histopatolojik olarak Langerhans hiicreli histiositozis tanisi konan 2 hastanin
dosyas1 gizden gecirildi.

Sonuclar: Hastalarin ikisi de erkekti; biri 1, digeri 7 yagindaydi. Bagvuru nedeni, birinde 2,
digerinde 4 hafta dnce ortaya ¢ikan iist gozkapagi siskinligi ve kizariklig: idi. Her iki hastada 6n
orbitada hareketsiz ve sert bir kitle saptandi. Lezyon bir hastada orbita lateral duvarinda, dige-
rinde orbita tavaninda yerlesmisti. Bilgisayarli tomografide her iki hastada diffiiz olarak kont-
rast tutan, diizensiz sinirh bir yumusak doku kitlesi ve komsu orbita duvarinda destriiksiyon be-
lirlendi. Sistemik incelemede bagka bir neoplastik odak saptanmadi. Lezyonlardan biri lateral,
digeri 6n orbitotomiyle cikartildi. Histopatolojik incelemede fibrokollagen stromada S-100 pro-
teini ile pozitif boyanan histiositler, eosinofilik ve polimorf niiveli 16kositler belirlendi. Kirkse-
kiz ve 12 ay siireyle izlenen hastalarda niiks veya sistemik tutulum gelismedi.

Tartigma: Orbital Langerhans hiicreli histiositozis, cocukluk ¢aginda, hizh biiyliyen ve ke-
migi destriikte eden tiimoral bir lezyon biciminde kendini gosterir. Cerrahi tedaviden sonra

. prognoz iyidir.
Anahtar Kelimeler: Eosinofilik graniiloma, Langerhans hiicreli histiositozis, orbita

SUMMARY

Langerhans' Cell Histiocytosis of the Orbit

Purpose: Langerhans' cell histiocytosis, which is characterized by reticuloendothelial cell
infiltration of bone occurs rarely in the orbit. In this report, two cases of Langerhans' cell histi-
ocytosis followed - up in our clinic are presented.

Methods: The charts of two patients who were diagnosed histopathologically as Langer-
hans' cell histiocytosis were reviewed.

Results: Both patients were males; one was 1 year-old, the other was 7. The presenting
complaint was upper eyelid swelling and redness which occured 2 weeks previously in one, and
4 weeks previously in the other patient. The lesion was located in the lateral orbital wall in one
patient, and in the orbital roof in the other. Computerized tomography demonstrated a soft tis-
sue mass with irregular margin and destruction of the adjacent orbital wall in both patients.
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Another neoplastic focus was not detected in the systemic investigastion. The lesions were re-
moved by lateral orbitotomy in the first patient, and by anterior orbitotomy in the other. On the
histopathological examination, histiocytes stained positively with S-100 protein, eosinophils
and polymorphonuclear leukocytes was observed in a fibrocollagenous stroma. Recurrence or
systemic involvement did not occur in the patients who were followed-up for 48 and 12 months.

Discussion: Orbital Langerhans' cell histiocytosis manifests itself as a tumoral lesion that
grows rapidly and destructs the adjacent bone in the childhood period. The prognosis is good

after surgical treatment.

Key Words: Eosinophilic granuloma, Langerhans' cell histiocytosis, orbit.

GIRIS

Histiositik sendromlar, histiositlerin anormal proli-
ferasyonu ile karakterize, etyolojisi bilinmeyen bir has-
talik grubudur. Genel olarak ii¢ altgrupta ele alinirlar.
Langerhans hiicreli histiositozlar, daha 6nce Histiosito-
zis X baghig1 altinda siniflandirilan Letterer-Siwe, Hand-
Schiiller-Christian hastaliklarim ve eosinofilik graniilo-
mu igerir (1). Bu ii¢ hastalik ortak histopatolojik dzellik-
lerine karsin, tutulan organ ve dokularin yayginligi ve
prognozlar agisindan farklilik gosterir. Bu grupta, eosi-
nofilik graniiloma, tek veya ¢ok odaklh kemik tutulumu
ile karakterizedir ve hastalifin selim bir formunu olustu-
rur.

Lokalize Langerhans hiicreli histiositozis, eski ter-
minolojiye gore eosinofilik graniiloma, seyrek olarak or-
bita kemiklerini tutar. Genellikle ¢ocukluk ¢aginda, or-
bital kitle ile kendini gosterir. Bu yas grubundaki orbital
kitlelerin dagilimim ele alan cesitli serilerde Langerhans
hiicreli histiositozis ya hi¢ yoktur, ya da ¢ok diisiik oran-
dadir (2-4). Bu yazida klinigimizde tanis1 konulan ve te-
davi edilen iki olgu sunulmaktadir.

OLGU1

Bir yagindaki erkek hasta, sag goziin dis kisminda 1
aydir giderek artan ve sistemik ve topikal antibiotik te-
davisine yanit vermeyen kitle, kizariklik ve sicaklik ol-
mas: nedeniyle sevkedildi. Muayenede orbita lateralinde
temporal bolgeye uzanan 3x3 cm bilyiikliigiinde, sert, s1-
nirlan diizensiz ve hareketsiz bir kitle saptandi. Okiiler
muayenesi diger acilardan normaldi. Aile Oykiisii ve 6z-
gecmisinde bir 6zellik yoktu. Orbita bilgisayarli tomog-
rafisinde (BT) sag orbita lateral duvarinda kemik yikimi
yapan bir yumusak doku kitlesi izlendi. Kontrastsiz ke-
sitlerde kitlenin orta kesiminin yogunlugu daha azdi.
Kontrast madde ile kitlenin sinirlarinda boyanma sap-
tand: ve lezyon oncelikle "enflamatuar bir proges” ola-
rak degerlendirildi (Sekil 1).

Lateral orbitotomi girigimi ile kitle subtotal olarak
¢ikarildi. Kirmizi-gri renkteki kitle, gevre dokulara dzel-
likle temporal kas fasyasina siki yapisikliklar gosteriyor-

du. Makroskopik olarak frajil, avaskiiler bir goriiniimii
olan lezyonun malign bir tiimor olabilecegi diisiiniildd.
Yapilan frozen biopsi sonucu, iltihabi graniilasyon do-
kusu olarak bildirildi.

Histopatolojik incelemede yer yer gruplar olugturan,
yer yer diffiiz histiositler, eosinofilik 16kositler ve poli-
morf niiveli 16kositlerin olugturdugu iltihabi hiicre infilt-
rasyonunun yaptigi tiimoral bir olusum izlendi. Immu-
nohistokimyasal incelemede histiositlerin sitoplazmasin-
da S-100 protein ile boyanma saptand: ve Langerhans
hiicreli histiositozis tanis1 kondu (Sekil 2).

Postoperatif déonemde herhangi -bir komplikasyon
gelismedi. Olasi sistemik tutulumu aragtirmak amaciyla
yapilan periferik yayma, batin ultrasonografisi, kemik
sintigrafisi, akciger grafisi incelemeleri, kemik iligi
biopsisi, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normal-
di. Rezidiiel hiicrelere yonelik olarak 6 ay siireyle intra-
vendz vinblastin 0.01 mg/kg/hafta ve 4 hafta siireyle
oral prednizolon 30 mg/m?/giin uygulandi. Kirksekiz ay-
dir izlenen hastada niiks ve sistemik tutulum ortaya ¢ik-
madu.

OLGU 2

Yedi yasindaki erkek hasta, sol iist gbzkapafinda
kitle olmasi nedeniyle orbital abse veya tiimor 6n tani-
siyla sevkedildi. Sigkinlik 15 giin &nce kasgin altindan
baslamug ve-gdzkapaginin {istiine dogru ilerlemisti. Has-
taya daha Once topikal ve sistemik antibiyotik ve antial-
lerjik tedavi uygulanmis, ancak yarari olmamigti. Ust
gozkapagim tiimiiyle kaplayan kitle lastik kivaminda,
diizensiz siurh, hareketsiz ve agrisiz idi (Sekil 3a). Goz-
kapagi total olarak ptotikti, cilt renginde morarma vardi.
Hastanin travma Sykiisii yoktu. Ozgegmisinde iki y1l 6n-
ce gegirilmis orta kulak iltihab1 diginda bir 6zellik yoktu.
Gorme keskinligi sag gozde 1.0, solda 0.9 idi. Afferent
pupilla defekti yoktu. Goz hareketleri, goziin 6n ve arka
segment muayenesi normaldi. Orbita BT'de sol orbita
iist boliimiinde frontal kemikte yikima yolagms, diffiiz
olarak kontrast tutan, diizensiz smirli bir kitle izlendi
(Sekil 4).
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Sekil 1. Olgu 1. Orbita BT'de sag orbita lateral duvarinda yumugsak doku kitlesi

P

Sekil 2. §-100 protein antikorlarvyla pozitif boyanan histiositler ve multiniikleer dev hucrelel
(Streptoavidin-biotin x 400).

Hastaya rabdomyosarkoma 6n tanisiyla bagvurudan son- sikti. Orbita {ist duvarini desriikte ederek frontal siniise
raki giin eksizyonel biopsi planlandi. Ust gozkapag: kiv- ilerlemisti. Lezyonun gézkapa@: altindaki kismi eksiz-
rimimdan yapilan kesiyle kitleye ulagildi. Kitle, kirmuzi- yonal olarak ¢ikartilds, siniis i¢inde kalan boliimii kiiret-

kahverengi renkte, kapsiilsiizdii ve gevresine sikica yapi- le temizlendi.
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Sekil 3a. Olgu 2. Hastanin bagvuru sirasindaki goriniimii

Histopatolojik incelemede fibrokollajen doku stromasin-
da yogun histiosit, polimorf niiveli 16kositler, eosinofilik
lokositler, lenfosit ve multiniikleer dev hiicre infiltrasyo-
nundan olusan bir lezyon izlendi. Stromada yaygin bir
kapiller damar proliferasyonu vard:. Histiositlerin niikle-
usu vezikiiler, oval veya poligonal sekilli idi, yer yer
niikleer yariklanma gésteriyordu ve kiiciik bir niikleole

sahipti. Immunohistokimyasal olarak S-100 proteini ile
diffiiz, kuvvetli boyanma gozlendi, SMA ve myoglobin
ile boyanma negatifti ve Langerhans hiicreli histiositozis
tanist kondu.

Postoperatif dénemde iyilesme sorunsuzdu (Sekil
3b). Sistemik incelemede viicudun diger bolgelerinde
histiositik bir lezyona rastlanmadi. Hastaya bagka bir te-
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Sekil 4. Aksivel orbita BT kesitinde Langerhans hiicreli histiositozisin goriiniimii

davi uygulanmadi. Postoperatif onikinci ayda géz mua-
yene bulgulart normaldi. Bu tarihte ¢ekilen orbita BT'de
niiks belirtisi yoktu.

TARTISMA

Langerhans hiicreli histiositozisler orbitada seyrek
olarak goriiliir. Shields ve ark gocuklarda orbitada yer
kaplayan lezyonlar i¢in yapilan 250 biyopsiden 1'inde
histiositik tiimore rastlamistir (2). Giinalp ve Giindiiz'iin
histopatolojik olarak tanis: konmus, 376 cocukluk ¢ag:
orbita tiimoriinii iceren serisinde histiositositik tiimorlii
olgu yoktur (3).

Orbital Langerhans hiicreli histositozis ¢ogunlukla
ilk 10 yagta ve her iki cinste egit oranda-goriiliir (5,6).
Hastalar genellikle birkag hafta icinde gelisen 6n orbital
kitle, gbzkapag: eritemi, ptozis ve agr ile bagvurur.
Gozkapaginda eritem ve agn lezyon icine meydana ge-
len kanamaya baglhdir. Hastalarin yaklagik yarisinda
proptozis vardir (5). En sik orbita iist duvan tutulur. Ja-
cobiec ve ark in bildirdigi 4 olguda da lezyon frontal ke-
mikte yerlesmistir (7). Lateral duvar tutulumu gérece
seyrektir (8). Bizim iki olgumuzdan birinde orbita st
duvari, digerinde ise lateral duvar etkilenmisti.

Bizim iki hastamizda da oldugu gibi, klinik tam
baslangicta genellikle yanlistir ve tedavinin gecikmesine
yolagabilir. Orbital Langerhans hiicreli histositozis kli-

nik goriiniimii nedeniyle en sik preseptal selliilit, riiptiire
dermoid kist ve rabdomyosarkom ile karigir (7,8). Ayiri-
c1 tanida yeralabilecek diger patolojiler, lenfanjioma,
psodotiimor orbita, 16semi, epitelyal lakrimal bez tiimor-
leri, primer ve metastatik kemik tiimorleridir.

Bilgisayarli tomografide kemik defektinin diizensiz
sinirht ve sklerotik kenarlt olmasi ayirici tanida yararh
bir bulgudur (7). Kesin tani, hemen daima biopsi ile ko-
nur. Mikroskopik olarak tek veya cok niikleuslu histio-
sitlerin (doku makrofajlari) baskin oldugu bir yap: izle-
nir. Hiicre sitoplazmalar1 hafifce eosinofiliktir. Ayrica
degisik miktarda eosinofilik 16kositler, notrofilik 16ko-
sitler ve plazma hiicreleri vardir. Stromal zemin gevsek,
¢ok az fibrotiktir ve tiimoriin kolayca dagilmasini agtk-
lar. i‘mmunohistokimyasal olarak ATPaz, S-100 protein
veya alfa-D-manozidaz ile pozitif boyanma taniy1 des-
tekler (5). Bizim iki olgumuz da Langerhans hiicreli his-
tiositozisin tipik histolojik ve immunokimyasal 6zellik-
lerini gosteriyordu.

Histolojik olarak eosinofilik graniilom ile Hand-
Schiiller-Christian hastali: arasinda ayirdedici bir 6zel-

lik yoktur. Bu yiizden, iki hastalifin lokalize ve yaygin

Langerhans hiicreli histiositozis olarak tanimlanmalar
Onerilmistir (7). Buna karsilik, Letterer-Siwe hastalig:
farkls histolojik 6zellikler gosterir ve kotii differansiye
histiositlerden olugur. Lokalize Langerhans hiicreli histi-
ositozisin prognozu, ayni gruptaki diger iki hastaliga ki-
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yasla daha iyidir. Hand-Schiiller-Christian ve Letterer-
Siwe hastaliklarinda cilt, kemik, lenf nodlarn ve ic¢ or-
ganlarin tutulumuyla seyreder ve prognozlari kétiidiir.
Her iki olgumuzda da orbita diginda tutulum arastirildi
ancak, bagka bir odak saptanmadi.

Orbital Langerhans hiicreli histiositozis genel ola-
rak iyi seyirlidir. Ancak 2 yagin altinda histiositozisler
agir seyretmek egilimindedir. Bu hastalarda orbital tutu-
lum, hastalifin yaygin ve agir bir formunun ilk belirtisi
olabilir (7-9). Ik hastamiz tan1 sirasinda 1 yaginda oldu-
gu halde, 4 yillik izlem siiresi i¢inde sistemik tutulum
geligmedi.

Orbital lokalize Langerhans hiicreli histiositozis
cerrahi kiiretaj veya lokal diislik doz radyoterapi (total
400-600 rad) ile ya da her iki yontemin birlikte uygulan-
masiyla tedavi edilebilir (5-7). Ayrica lezyon igine 125
mg metilprednizolon sodyum enjeksiyonu ile tedavi edi-
len bir olgu bildirilmigtir (10). Vinblastin ve prednizo-
londan olugan kemoterapi yaygin histiositozislerde uy-
gundur. Ik olgumuz cerrahi ve kemoterapi, ikincisi sa-
dece cerrahi ile tedavi edildi. Her iki olguda da izlem sii-
resince sistemik tutulum ve lokal niiks gelismedi.
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