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Amaç: Çocukluk çağı Langerhans hücreli histiyositoz (LHH) hastalarında uzun dönem takip sonuçlarının değerlendirilmesi 

Hastalar ve Yöntem: Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıları Anabilim Dalı Pediatrik Onkoloji bölümünde 1972-2005 yılları arasında LHH tanısı alan 218 vakanın klinik ve laboratuvar bulguları, patolojik özellikleri, hastalığın yaygınlığı, uygulanan tedavi protokolleriyle sonuçları incelendi. 

Bulgular: Tanı anında ortanca yaş 3.5; erkek / kız oranı 1.8 olarak saptandı. En sık başvuru yakınması kemik lezyonu ile ilişkili bir semptom olup, en sık tutulan kemikler kafa kemikleri ve femur idi. 53 hastada sistemik hastalık saptandı. 0-2 yaş grubu hastaların %50'sinin organ disfonksiyonu ile birlikte olan sistemik hastalığı vardı. Akciğer tutulumu olan 29 hastadan 2 tanesinde izole akciğer hastalığı saptandı. 28 hastada diabetes insipidus, 34 hastada karaciğer, 24 hastada da kemik iliği tutulumu vardı. Tedavi seçenekleri tek başına cerrahi, kemoterapi veya radyoterapi ya da bunların kombinasyonları şeklindeydi. En çok tercih edilen kemoterapi protokolleri vinblastinin tek başına veya steroidle birlikte verildiği rejimlerdi. 8 yıllık ortanca izlem süresinde genel yaşam oranı %84.1; hastalıksız yaşam oranı %51.7 bulundu. Genel yaşam hızının 0-2 yaş grubu ve sistemik hastalığı olan hastalarda en düşük olduğu görüldü. Hastaların yaşı, akciğer, karaciğer ve kemik iliği tutulumunun, akut faz reaktanı yüksekliğinin, uygulanan kemoterapi protokollerinin ve tedaviye verilen cevabın genel ve hastalıksız yaşam hızını istatistiksel olarak anlamlı şekilde etkilediği gösterildi. Çalışmamızda %28 oranında rekürrens saptandı. En sık rekürrens yeri kemik lezyonu idi. 

Sonuç: LHH çok geniş bir klinik spektruma sahiptir. En iyi prognoz lokalize hastalıkta gözlendi. Ancak 2 yaş altındaki organ disfonksiyonu olan vakalara yaklaşım halen çözülmemiş bir sorun olup, etkin tedavi seçeneklerinin oluşturulması açısından yeni çalışmalara ihtiyaç vardır. 
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