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Lymphadenopathy of A Newborn: Langerhans Cell Histiocytosis

Yenidoganda Lenfadenopati: Langerhans Hiicreli Histiositozis
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OZET
Langerhans hiicreli histiositozis (LHH) etyolojisi tam bilinmeyen, myeloid dentritik hiicrelerin nadir bir
bozuklugudur. Lokalize kemik ve cilt lezyonlar1 yapabilecegi gibi multi organ yetmezligine neden olabilecek
kadar yaygin tutulum da yapabilir. Yenidogan doneminde LHH’li hastalar siklikla cilt bulgusu ile tanmi
almaktadir. Hastalarin ilk bagvuru da lenfadenopati ile bagvurmasi sik goriilmemektedir.
Boyunda kitle? lenadenopati(LAP)? 6n tanilari ile 35 giinliik erkek hasta hastanemize bagvurdu. Hastanin
sikayetleri 10 gilinliikken baglamistt ve almis oldugu tedavilere ragmen boyundaki sislik gegmemisti. Boyun
ultrasonografisinde lenfadenit?, lenfoma? olarak degerlendirildi. Hastanin LAP’den alinan biyopsi sonucu LHH
olarak raporlandi.
Bu yas grubunda deri bulgusu eslik etmeden, ilk bagvuru sikdyeti LAP olup LHH tanist koyulan literatiirdeki
nadir vakalardandir. Yenidogan donemindeki LAP’lerin ¢ok iyi degerlendirilmesi, klinik ve ultrason goriintiisii
ile LHH’un enfeksiyon ve malignite ile karigabilecegi akilda tutulmalidir.
Anahtar kelimeler: Langerhans Hiicreli Histiyositozis, lenfadenopati, yenidogan.

ABSTRACT
Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare disorder of myeloid dendritic cells with an unknown etiology. It
may cause localized bone and skin lesions also may be so widespread that the involvement can lead to multiple
organ failure. In the neonatal period, patients with LCH is often diagnosed by skin lesions. In the first
application of the patient, lymphadenopathy is not an expected finding.
A 35 day old male patient was admitted to our hospital with a presumptive diagnosis of mass in the neck?
lymphadenopathy (LAP). His complaints had begun when he was 10 days old and despite the taken treatment,
swelling in the neck was ongoing. It was evaluated as lymphadenitis? lymphoma? with cervical ultrasonography.
LCH was reported as a result of the biopsy taken from LAP.
In this age group without accompanying cutaneous manifestations, the first complaint as LAP in patients
diagnosed with LCH is rare in the literature. During the neonatal period, a good evaluation of the LAP must be
done and it should be kept in mind that clinical and ultrasound images of LCH may interfere with infection and
malignancy.
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Giris: bozuklugudur. Halen etyolojisi tam olarak

aydinlatilamamustir. Bununla beraber
Langerhans  hiicreli  histiositozis  (LHH) patogenezde immun sistem disregiilasyonu,
myeloid dentritik  hiicrelerin nadir  bir infeksiyon  ajanlarimin  reaksiyonuna  bagl
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oldugu diisliniilmektedir (1). LHH lokalize
kemik lezyonlar1 yapabilecegi gibi multi organ
yetmezligine neden olabilecek kadar yaygin
tutulum da yapabilir. Ozelikle karaciger, dalak,
kemik iligi gibi riskli organ tutulumlar
oldugunda mortalitesi artmaktadir. LHH’li
hastalar siklikla ekzama veya seboreik dermatit
gibi cilt lezyonlar1 ya da skalp tutulumu ile
bagvurmaktadir (1,2,3).

Hastalari ilk bagvuru da lenfadenopati
(LAP) ile bagvurmasi sik goriilmemektedir (4).
Ozellikle yenidogan déneminde LHH’li
hastalar siklikla cilt bulgusu ile tan1 almaktadir
(3). Yenidogan doneminde  sikayetleri
baglayan, 35 giinliik iken boyunda LAP ile
klinigimize basvuran hastaya LHH tanisi
koyduk. Bu yas grubunda deri bulgusu eslik
etmeden, ilk basvuru sikayeti LAP olup LHH
tanist koyulan nadir vakalardan biri olmasi
nedeni ile rapor ettik.

Olgu:

32 yagindaki annenin  birinci
gebeliginden 39 haftalik spinal sezeryan ile
dogan 35 ginliik erkek hasta boyunda sislik
sikayeti ile  hastanemiz  pediatri  acil
poliklinigine basvurdu.  Dogumdan sonra
yaklagik olarak 10.giinde kulak o6niinden
boyuna yayilan bir sislik ortaya ¢ikmis. Dig
merkezde ayr1 zamanlarda iki kez antibiyotik
tedavisi  verilen hastanin  sikdyetlerinin

gerilememesi  nedeni  ile  hastanemize
gonderilmis.
Lenfadenit?, lenfadenopati? on

tanilariyla pediatri  hematolojiye konsulte
edilen hasta, tetkik edilmek iizere hemotoloji
servisine yatirildi. Hastanin yapilan
degerlendirilmesinde Hb: 10.9 mg/dL Lokosit:
19.000 u/L sedimentasyon: 79 mmsaat,
CRP:9.59 mg/dL LDH:278 U/L GGT: 292 U/L
AFP: 249.31 ng/mL. Fizik muayenesinde sag
submandibular bolgede biiyiigii yaklasik 3 x 4
cm biiyiikliigiinde ¢ok sayida LAP mevcuttu.
Karaciger kot altinda 3 cm palpable, diger
sistem muayeneleri dogaldi.
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Boyun ultrasonografisinde (USG); sag
submandibular bdlgeden retroaurikular alana
kadar uzanan 23x17mm ve 32x24 mm
boyutunda izoekoik LAP pakesi izlendi.
Tanimlanan LAP’ler miks kanlanma paterni
gostermekte olup ekojen hiluslart
secilememekte, radyolojik goriinim malign
tutulum (lenfoma) veya atipik enfeksiyon
tutulumunu diisiindlirmekte olarak raporlandi.
Nazofareks magnetik rezonans (MR) da; sag
submandibular,  jugulodigastrik,  posterior
servikal bolgeye uzanim gosteren ¢ok sayida
biiyiigii 20x15 mm boyutunda konglemarat
olusturan T1 ve T2 A'da izointens ¢ok sayida
LAP’ler izlendi (Resim 1). Akciger grafisinde
timiis golgesi izlendi. Batin USG’de; karaciger
90 mm olup hasta yagina oranla normalin iist
sinirinda, karaciger parankim ekosu homojen
olup kitle izlenmemisti.

Resim 1: Nazofarenks MR’da Tl’de sag
submandibular iist juguler bdlgeye uzanim gosteren
cok sayida lenfadenopati.

Hastanin kulak Oniindeki LAP’den,
eksizyonel lenf nodu biyopsisi yapildi. Biyopsi
sonucu; CD1a(+), S100 protein zayif (+), LCA
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(), pansitokeratin (-), PLAP (-), CD30 (-), CD
(-), CD20 (-), Langerhans hiicreli histiyositoz
olarak rapor edildi (Resim 2). Hastanin LHH
acisindan muhtemel tutulum yerleri olan
kemik, akciger, karaciger taramasi yapildi.
Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT)
akciger parankimi, icerisinde hareket artefakti
nedeniyle net degerlendirilemedi. Sag akciger
ist lob posterior segmentte buzlu cam
dansiteleri icerisinde langerhans hiicreli
histiostoz a¢isindan siipheli kistik goriiniimler
izlendi. Abdominal BT; karaciger vertikal
uzunlugu 94 mm olup normalden biiyik,
kontiirii diizglin, parankim dansitesi normal,
dalak vertikal wuzunlugu 77 mm olup
normalden biiyiiktii. Kraniel MR normaldi.
Kemik iligi aspirasyonu normaldi. Kemik
sintigrafisinde tutulum izlenmedi.

Hastaya langerhans hiicreli histiositozis
tedavi protokolii (vinblastin 6mg/m? ve
prednizolon 40mg/m?) baslandi. Komple tam
remisyonda olan hasta 2,5 yasinda olup
klinigimizde takip edilmeye devam
edilmektedir.
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Resim 2: CD1a boyali Léngerhans hiicreleri.
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Tartisma:

Cocuklarda boyundaki kitleler
genellikle gelisimsel, inflamatuar, neoplastik
olmak iizere ii¢ kisimda incelenir. Konjenital
gelisimsel boyun Kitleleri tiroglassal Kist,
brankial yarik kisti, dermoid kist, vaskiiler
malformasyon ve hemanjiomlardir;
Inflamatuvar boyun kitleleri reaktif LAP,
infeksiyoz lenfadenit; benign neoplastik
lezyonlar pilomatriksoma, lipom, fibrom,
norofibrom, tiikrilk bezi tiimorleri; malign
lezyonlar lenfoma, rabdomyosarkom, tiroid
karsinomu ve metazlardir. Bes yasindan kiigiik
cocuklarda en yaygin kitle nedeni LAP’lerdir.
Kitle nedeninin aydinlatilmasinda en &nemli
tetkiklerden biri USG’dir ve invaziv olmamasi
kolay yapilabilmesi en Onemli avantajidir.
Ayrica USG ile kitlenin solit, kistik ayirimi
yapilabilmekte bize yol gosterici olmaktadir.
Malignensi siiphesi olan durumlarda, kesin tan1
icin LAP’den biyopsi yapilmas1 gerekmektedir
(5).

Bizim hastamizin sikayeti 10 giinliik
iken kulak 6niinde ve boyunda ele gelen sislik
seklinde baslamisti, dis merkezde lenfadenit
olarak dusiiniiliip antibiyotik tedavisi almisti
ve tedaviye ragmen gerileme olmayinca
tarafimiza bagvurmustu. Enfeksiyon agisindan
gonderilen EBV, CMV, toksoplazma sonuglari
negatifti, ayrica almig oldugu antibiyotik
tedavisine ragmen LAP boyutunda kiigiilme
olmamistt. Hastamizin  ¢ekilen USG’de
lenfoma stiphesi olmasi, tanisinin
netlestirilebilmesi icin boyundaki LAP’den
biyopsi yapildi. Hastamizin LAP’den alinan
biyopsi sonucu LHH olarak raporlandi. LHH
acisindan muhtemel tutulum yerleri olan
kemik, karaciger, akciger, kemik iligi tarandi.
Hastanin akciger bulgusu olmasi, karaciger
tutulumu olmasi nedeni ile multisistemik LHH
olarak kabul edildi ve sistemik kemoterapi
baslandi. Kemik ve deri tutulumu yoktu.

LHH her yil yaklasik 2-10 milyon
cocukta goriilmektedir. Ozellikle karaciger,
dalak, kemik iligi gibi riskli organ tutulumu
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oldugunda mortalitesi yliksektir. Hastalara
verilen tedavi tekli organ tutulumu olmasi ya
da ¢oklu organ tutulumu olmasina bagli olarak
belirlenmektedir (2).

LHH da lenf nodu tutulumu sik
goriilmeyip, genellikle sistemik tutulumu olan
olgularda goriilmektedir. LHH’lu 15 giin-18
yas arasindaki (ortalama 5 yas) 133 hastanin
ilk tutulum yerlerinin degerlendirildigi bir
caligmada; 114 hastada kemik, 34 hastada
kulak, 30 hastada deri, 18 hastada karaciger, 14
hastada akciger, 14 hastada lenf nodu, 12
hastada dalak, 9 hastada diabetes insiputus, 2
hastada kemik iligi tutulumu saptanmustir (4).
Kwon ve arkadaslarinin (6) yapmis oldugu
retrospektif calismada 30 vaka taranmis ve
LAP ile bagvuran vaka sayist %3.3 olarak
bulunmustur. Ayrica bu calismada en sik
bagvuru sikayetinin deri ve kemik tutulumu
oldugu gozlenmistir. Ozellikle yenidogan
doneminde tan1 alan LHH vakalar1 genellikle
deri bulgular ile bagvurmaktadir (3,6). Bizim
vakamizin deri bulgusu yoktu ve boyunda LAP
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ile basvurmustu. Bununla beraber hastanin
tanist netlestirildikten sonra  yapilan
taramasinda akciger ve karaciger tutulumu da
tespit edildi.

LHH o6zellikle infant déneminde en sik
basvuru sikayeti cilt lezyonlar1 olmakla
beraber, nadir de olsa boyunda LAP ile
bagvurabilir. Yenidogan dénemindeki LAP’ler
yakin takip edilmeli, klinik ve USG goriintii
olarak enfeksiyon ve malignite ile LHH un
karigabilecegi akilda tutulmalidir. Hastanin
sikayetleri gerilemediginde en kisa siirede
doku biyopsisi yapilip hastalifin tanisinin
netlestirilmesi gerekir. Ayrica LHH’da LAP
tutulumuna sistemik organ tutulumunun da
eslik edebilecegi unutulmamali ve tedavinin
planlanabilmesi igin hasta ayrmtil
taranmalidir.
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