ENDOKRIN VE GASTROINTESTINAL SISTEM TUTULUMU OLAN
ILGINC BIR XANTHOMA DISSEMINATUM VAKASININ SISTEMIK

SIKLOFOSFAMID ILE EFEKTIF TEDAVISI
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GIRIS

»Xantoma disseminatum (XD) nadir gorilen bir “non non-
Langerhans cell histiocytosis (NLCH)” tipidir ve genellikle
konvansiyonel tedavilere direnclidir.

»Hastalik genellikle kiicik sari veya kirmizi renkte noddl
veya papuller dokuntu ile baslar ve bu lezyonlar tum
vlcuda yayilir.

»Biz burada cilt, hipotalamo hipofizer, serebral ve

gastrointestinal tutulumu olan ve sikolofosfamid tedavisine

Iyl yanit veren bir vakayi takdim ettik.

VAKA

» On altl yasinda kadin hasta hastanemize adet gérememe, kilo
alimi, cok su icme, sik idrara ¢cikma ve boyun, aksilla, g6z
cevresi ve genital bolgelerde bulunan sari- kahve renkli papuler
lezyonlari olmasi nedeni ile basvurdu. Lezyonlarinin ilk olarak on
sekiz ay once basladigl ve zamanla progresif olarak yayildigi
ogrenildi. Dermatoloji muayenesi tamamlanan ve alinan
biyopsiler sonucu XD tanisi konulan hasta endokrinolojik olarak
degerlendiriimek Gzere tarafimiza refere edildi. Hastanin 6n
hipofiz hormonlari ve hedef hormonlari degerlendirildiginde
santral hipotiroidi, hipogonadotroik hipogonadizm ve biuylime
hormonu eksikligi disunuldi.Dinamik testleri tamamlandiktan
sonra gerekli hormon replasmanlari baslandi. Gunltk 4 It'nin
Uzerinde idrar cikisi ve surekli soguk su icme istegi olan hastaya
susuzluk testi yapildi ve santral Diyabetes Insiputus tanisi
konularak desmopressin tedavisi baslandi. Hastanin santral
gorunttlemelerinde ¢cok sayida serebral lezyonun yani sira
hipotalamo-hipofizer baglanti Gizerinde 15x 8 mm boyutunda
lezyon saptandi.

» Hastanin norolojik muayenesi ve géorme alani testi normaldi.
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»Hastaya sistemik steroid tedavisi baslandi (1mk/kg/giin), 6
ay sonra doz titre edilerek azaltildi ve gunluk 4mg metil
prenizolon idame tedavisine gecildi.

> Altl ayin sonunda ¢ekilen kranial ve hipofiz MRG
kontroltinde kitlelerin boyutunda bir degisiklik saptanmadi.
» Bu durumda farkl bir sistemik tedavi agisindan tekrar
degerlendirilen hastaya siklofosfamid 100 mg/giin baslandi.
» Tedavinin 24. ayinda cilt, hipotalamohipofizer, serebral ve
duadenal lezyonlarinda belirgin regresyon saptandi.

» Takiplerde siklofosfamide bagli major bir yan etki
g6zlenmedi. Iki yilin sonunda kesilen sitotoksik tedavi
sonrasi hastanin hormon replasman tedavilerine devam
edildi ve aralikli kontrollere cagirildi.

» Takiplerde lezyonlarda niiks olmadi.

SONUC

» XD ve hipopitiutarizm nadir olarak birliktelik gosterir ve
hormonal eksiklikler nerdeyse her zaman geriye donussutzdur.
»Bu hastalikta radyoterapi,kryoterapi,kortikosteroidler ve
antiblastik kemoterapi gibi bircok farkli sistemik tedavi seceneqi
bulunmaktadir ancak evrensel olarak Kabul gormus efektif
oldugu disunilen bir tedavi yoktur.

» Bizim vakamizda oldugu gibi literatirde sikolofosfamid ile

remisyon elde edilmis nadir vakalar mevcuttur.
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