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LETTERER-SIWE HASTALIGININ SITOLOJIK
OZELLIKLERI

Cemil Ekinei* Nimet Kuyucu** Biilent Mizrak***

Letterer-Siwe hastalig1 (LSH), histositozis X grubu iginde yer alan,
malign biolojik davramsa sahip, nonneoplastik ender bir hastaliktir.
Bu hastalik lenforetikiiler sistemin «Langerhans hiicresi» olarak da
isimlendirilen spesifik bir hiicresinin asir1 proliferasyonuyla karak-
terlidir. Genellikle yasamn ilk ti¢ yilinda, 6zellikle bir yasin altinda-
ki ¢ocuklarda goriiltr. Deri, kemik, organ ve lenf bezi tutulumu mev-
cuttur (3,4).

Klinik ve radyolojik olarak, benign ve malign baz1 lezyonlarla ka-
risabilir (7,8,9,10). Erken dénemde tanimmasimin hastalik seyrindeki
rolii ve seri biopsilerde bile morfolojik olarak bazi lezyonlara yakin
benzerlik tasimasi nedeniyle; kesin tanmabilmesi i¢in, hiicre striik-
tiirlerinin tim ayrintis: ile gériilebildigi ince igne aspirasyon biyop-
sisi (IIAB) ozellikle bazi merkezlerde yaygin bigimde kullanilmakta-
dir (1,7,8,9).

Bu makalede ifAB ile LSH tanis1 konan 3 vaka nedeniyle lezyonun
sitolojik &zellikleri anlatildi ve literatlir gdzden gecirildi.

MATERYAL VE METOD

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi ¢ocuk hastaliklar hematoloji-
onkoloji kliniginde boyun lenf bezinden biyopsi ve imprint yapilan bir
vaka ile boyun ve koltukalt1 lenf bezlerinden IIAB ile tan1 konulan
tic vaka bulunmaktadir. Vakalar sirasiyla 3 yagsinda ve 5 aylk kiz,
digeri ise 20 ayhk erkek cocuktu. I[AB ile tam1 konulan iki vakada
daha sonra doku érnekleri de incelendi. Imprint materyali ve IIAB’-
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den hazirlanan yaymalar havada kurutulup May-Grinwald-Giemsa
boyasi ile boyand1. Vakalarin doku drnekleri rutin takipten sonra pa-
rafin bloklar hazirlanip hematoksilen-eozin ile boyandi.

SONUCLAR

Sitolojik inceleme igin hazirlanan preparatlar oldukga selliler bir
goruniime sahipti. Her li¢ vakada da sitolojik tabloya monosit 6zel-
liginde, ancak monositten daha biiyiik, genis sitoplazmal hiicreler
hakimdi (Resim I). Sitoplazma acik bazofil ve homojen karakterde
olup sitoplazmik sinirlar belirgindi. Bazi geng hiicrelerin sitoplazma-

Resim 1 : Genis sitoplazmali ve eksantrik nukleuslu hiicre himeleri (400 X)

larinda turuncu-kirmizi renkli graniiller dikkati gekmekteydi. Nuk-
leuslar genellikle reniform yapida, bir kismu ise serebriform goérantim-
deydi (Resim II). Nukleuslar genellikle graniiler kromatine sahip olup
baz1 hiicrelerde kuglk, belirgin nukleol gérildi. Arada cift nukle-
uslu hiicreler izlenmekteydi. Az sayida mitoz mevcuttu. Bu geng his-
tiosit-monosit 6zelligindeki hiicreler yanisira, her vakada farkli mik-
tarda bulunan bazofil ve eozinofil l6kositler ile plazma hiicreleri go-
rilmekteydi. Ayrica bluyuk oranda, rezidiiel lenfoid dokuya ait len-
fositler de mevcuttu.

Bu hiicre 6zellikleri ile verilen tanilar doku kesitlerinden hazir-
lanan histolojik preparatlar ile de dogrulandu.
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Resim 2 : Reniform nukleuslu, genis sitoplazmali bir hilicre (630 X)

TARTISMA

LSH ilk olarak 1933’te Siwe tarafindan tanimlanmis, histiositozis
X grubu hastalklar icinde yer alan, kemik, lenf bezleri, karaciger ve
dalakta lipid damlaciklar1 icermeyen retikiiloendotelyal hiicrelerin
difftiz proliferasyonu ile karakterli nonfamilyal bir hastaliktir (2,10).
Nonneoplastik karakterde, doku ve organlarda asir1 proliferasyon ve
invazyon gosteren, kemik iliginin mezansimal hiicreleri oldugu kabul
edilen bu hiicreleri ayni zamanda Langerhans hiicresi olarak da ad-
landinlmaktadir (1,3,10). Hastalar genellikle {i¢ yasin altindaki go-
cuklardir (3,4,10). Bizim vakalarimiz da ¢ yasin altindayda. '

Klinik ve radyolojik olarak LSH baz1 hastaliklarla karisabilecegi
gibi, morfolojik olarak da yakin benzerlikler gosterebilir (7,8,9,10).
Kesin tani icin lezyonun morfolojik olarak taninmasi gerekir. Ancak
bu, bazen seri biyopsilerde bile mimkiin olamayabilir (8,9). Yapilan
calismalar, hiicre striiktiriniin agik¢a gorilebildigi I[AB ile hazirla-
nan yaymalarla LSH'1n kictlik hiicreli malign timdrler, malign histi-
ositozis, spondilitis ve tiiberkilozdan kolayca ayrilabildigini ortaya
-koymustur (5,6,7,8,9). Ayrica aspirasyon teknigi basit, izl ve ucuz
olusu nedeniyle acik biyopsiye oranla avantajhidir. Son zamanlarda
Langerhans hiicrelerinin immiinositokiyasal yontemlerle saptanmasiy-
la sitolojik olarak histiositozis X tanis1 konabildigini gosteren c¢alis-
malar da yapilmistir (1,10).
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LSH'da IAIB ile hazirlanan yaymalar oldukga selliilerdir. Bol, acik
bazofil sitoplazmali, girintili, polilobiile nukleusa sahip hiicreler tab-
loya hakimdir (9). Sitoplazmik vakuolizasyon ve fagositik aktivitenin
¢ok nadir oldugu belirtilmektedir (3,9,10). Bizim vakalarimizda da
fagositik aktivite ya da sitoplazmik vakuol mevcut degildi. Baz: hiic-
relerin sitoplazmasi graniiler olabilir, arada iki veya daha ¢ok nuk-
leuslu hiicreler bulunabilir. Multintikleer hiicrelerin Langerhans hiic-
relerinin birlesmesi ile meydana geldigi diisiintilmektedir (3,8). Va-
kalarimizda ender olarak boyle iki nukleuslu hiicreler bulunmaktay-
di, gene literatiir verilerine uygun olarak seyrek mitotik figiir tesbit
edilmekteydi.

Cift nukleuslu ve multintikleer hiicreler gézardi edildiginde si-
tolojik yap1 oldukga monotondur. Hiicreler bir miktar biiyiklik fark:
gosterebilir. Nukleus kromatini normal monositlere oranla bir miktar
fazladir, ancak herhangi bir atipi séz konusu degildir (3,10). Bizim
vakalarimizda da hucreler olduk¢a monoton yapida olup hafif gra-
niiler, bol, ancak normal goriintimde kromatine sahipti.

Bu hiicreler arasinda vakadan vakaya degisen miktarda eozinofil
ve notrofil 16kositler, lenfosit, plazma hiicreleri ve fibroblastlarin bu-
lunabilecegi belirtilmektedir (3,9,10). Vakalarimizda hakim hiicreler
yanisira eozinofil, bazofil ve noétrofil 16kositler, plazma hiicreleri ve
lenfositler mevcuttu.

Baz1 yazarlara gére reaktif ve neoplastik histiositik degisiklikler
arasindaki iliski hala tam aydinlanmis degildir (10). Vakalarn biri-
kim ve analizi ile birgok tani1 metodu yamsira sitolojik arastirmalar
da bu karanlik noktaya 1s1k tutacaktir.

OZET

Letterer-Siwe hastalig1 olan {i¢ vakadan elde edilen ince igne as-
pirasyon biyopsi ve Imprint preparatlar: incelendi. ki hasta kiz, bir
tanesi crkek olup hepsi Ui¢ yaginin altinda bulunmaktadir. Yaymalar-
da esas olarak monositoid 6zellige sahip hiicrelerin sitolojik tabloya
egemen oldugu gozlenmistir. Vakalarin doku kesitlerinde de sitolojik
taniyla uyumlu gérintmler saptanmistir. Boylece bu hastaligin tani-
sinda sitolojik incelemenin yararh olabilecegi sonucuna varimistir.
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SUMMARY

The cytologic features of Letterer-Siwe’s disease

"The authors examined fine-needle aspiration biopsy and imprint
preparations taken from three cases having Letterer-Siwe's disease.
Two out of three cases were female, one being male. All of the cases
were under three years’ old. It was observed that cells having mono-
cytoid features predominated the cytologic picture. It was also de-
monstrated that the histological slides were in accordance with the
cytological preparations. Therefore the authors conclude that cytolo-
gical examination is useful in diagnosing that disease.
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