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OLGU SUNUMU CASE REPORT

Metastatik Akciger Karsinomunu Taklit
Eden Pulmoner Langerhans Hucreli
Histiositoz

Pulmonary Langerhans Cell Histiocytosis Imitating Metastatic Lung
Carcinoma

Funda Coskun', Feyza Sen?, Ahmet Ursavas', Ahmet Sami Bayram?®, Omer Yerci*, Sinem Kantarcioglu
Coskun*, Eray Alper?, Mehmet Karadag'
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Abstract

Pulmoner Langerhans hicreli histiositoz (PLHH) nadir
gorilen bir hastalikhir. Klinige basvuru anindan kesin
taniya ulasilona dek metastatik akciger kanserini
dusindiren olgu, nodiler akciger lezyonlarinin ayirici
tanisinda histiositozun da diginilmesini hahrlathgin-
dan sunmayi uygun bulduk. Kirk yasinda erkek hasta
bel agnsi ile bagvurdu. Toraks tomografisinde her iki
akcigerde solda orta ve alt zonda ve en biyigu yak-
lagik 2 cm ¢apinda olan 5-6 adet dizgin sinirh yu-
varlak lezyonlar izlenmekteydi. Bronkoskopisinde sol
alt lob apikal segmentte vejetan timéral kitle saptan-
di. Biyopsisinde psddostratifiye solunum epiteli ile
doseli mukozal doku &rnekleri, submukozal alanda
serémikéz bez yapilan cevrede eozinofil 8kosit,
lenfoplazmositer iltihabi hiicre infiltrasyonu saptand.
PET-CT’sinde sol akciger alt lob bronsu komsulugun-
da posteromedial plevral tabanl kitlede belirgin
artmig FDG tutulumu izlenmekteydi (SUVmax: 14,9).
Yapilan bronkoskopilerin sonucunda tani gelmemesi
Uzerine hastaya sag akcigerden wedge rezeksiyon
uygulandi. Patolojik tani PLHH ile uyumlu geldi. Ol-
gumuzu yaygin futulumun eriskin yasta nadir géril-
mesi ve &zellikle akciger karsinomunu taklit edici
klinik tablo nedeniyle yayinlamayi uygun gérdik.

Anahtar Sézcikler: Langerhans hicreli histiositoz,
akciger kanseri, PET.

Pulmonary Langerhans cell histiocytosis (PLCH) is a
rarely seen disease. We think our case is worthy of
publication due to its presentation with anamnesis
and clinical findings very similar o metastatic pulmo-
nary carcinoma, from the patient’s admittance to the
clinic until the thoracosopic evaluation. A 40-year-old
male patient was admitted with a compliant of lower
back pain. Five or six round lesions with regular con-
tours in both lungs on the left and lower zone, the
largest with dimension of 2cm, were observed on the
patient’s thoracic CT examination. During bronchos-
copy, a vegetant tumoral mass was detected in left
lower lobe apical segment. Mucosal tissue samples
containing pseudostratified respiratory epithelium,
seromucous glandular structures in the submucosa,
surrounding eosinophilic leukocytes and lympho-
plasmocytic inflammatory infiltration were detected in
the transbronchial biopsy. Significantly increased
FDG enhancement was observed in the posterome-
dial pleural based mass located in the left lung lower
lobe bronchus contiguity in the PET-CT examination
(SUVmax: 14.9). Wedge resection was performed, as
the diagnosis was not established following bron-
choscopy examinations. Pathological diagnosis was
compatible with PLCH. We thought our case worthy
publication as the disease is seen rarely in adulthood
and furthermore the clinical presentation imitated
pulmonary carcinoma.

Key words: Langerhans cell histiocytosis, lung cancer,
PET.
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Pulmoner Langerhans hicreli histiositoz (PLHH) hastaligi,
pulmoner eozinofilik granilom (EG) olarak da bilinmek-
tedir (1). Nadir bir hastalik olup, siklikla sigara icen 20—
50 vyas arasi erigkinlerde g&rolor.  Prevalansinin
5/1.000.000 oldugu tahmin edilmektedir (2).

Literatirde PLHH ile akciger kanseri birlikteligi konusunda
yayinlar mevcuttur (3). Patogenezinde ortak olan noktanin
sigara icimi oldugu &ne sirilmektedir. PLHH siklikla pa-
rankim lezyonlar ile karakterize olmaktadir. Endobronsi-
yal lezyon literatirde sadece birkag olgu sunumu seklinde
bildirilmistir (4-6).

PLHHnin nadir gérilen bir hastalik olmasinin yani sira,
klinige basvuru anindan torakoskopi yapilan zamana
kadar metastatik akciger kanseri disindiren semptoma-
tolojisi ve klinik bulgularindan dolayi, olgumuzu sunuyo-

ruz.

OLGU

Kirk yasinda erkek hasta 6 aydir devam eden bel agrisi
sikdyeti ile basvurdu. Sol hemitoraksta batici tarzda gégis
agnisi, gece terlemesi ve efor dispnesi sikayetleri de vard.
Kronik hepatit B nedeniyle lamivudin tedavisi almaktaydi
ve 25 paket/yil sigara 6ykisi mevcuttu. Hastanin PA
akciger grafisinde, sol hiler kitle ile uyumlu homojen dan-
site arhigi saptandi (Sekil 1). Toraks tomografisinde, her iki
akcigerde en biyigi yaklasik 2 ¢cm capinda olan 5-6
adet dizgin sinirl nodiler lezyon izlendi. Sol hiler bslge-
de 3x2 cm boyutlarinda dizensiz sinirli hipodens nodiler
lezyon saptandi (Sekil 2a ve b). Hastaya akciger kanseri
én tanisiyla bronkoskopi yapildi. Sol alt lob apikal seg-
mentte vejetan timéral kitle gérildi. Biyopside psédost-
ratifiye solunum epiteli ile déseli mukozal doku &rnekleri,
submukozal alanda serémikéz bez yapilar, cevrede
eozinofil |5kosit, lenfoplazmositer iltihabi hicre infiltras-
yonu saptandi. Kesitlerde timéral dokuya rastlanmadi.
Hastada timér siphesinin devam etmesi nedeniyle bron-
koskopi tekrarlandi. Alinan biyopsi aktif kronik iltihap ile
uyumlu geldi. CK ile yizey epiteli, CDé8 ile makrofajlar
pozitif boyanmis, yizey epitelinde PAS, d-PAS ve misin
pozitifligi de saptand:. ik tomografiden iki ay sonra ceki-
len kontrol tomografisinde, sol akciger alt lob superior
segment dizeyinde, &n kesimde inen aort ve pulmoner
arterle komsuluk gésteren yaklagik 3 cm boyutlarindaki
kitlenin sebat ettigi, kitlenin medial kesimde aorta invaz-
yon gésterdigi, her iki akcigerde degisik buyukluklerde
multipl nodillerin devam ettigi (metastaz?) goroldi (Sekil

3a ve b). Bulgular primer akciger malignitesi ve her iki
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akcigere ve kostaya metastazi disindirdi. Primer akci-
ger kanseri ve metastaz &n tanisi ile hastaya pozitron
emisyon tomografisi (PET-CT) cekildi. Sol akciger alt lob
bronsu komsulugunda posteromedial plevral tabanl
kitlede belirgin artmis FDG tutulumu izlendi (SUVmax:
14,9). Ayrica her iki akciger parankiminde daginik yerle-
simli  degisik bUyukltklerde hipermetabolik  nodiller
(SUVmax: 3,8), karaciger her iki lobunda yaygin multifo-
kal hipermetabolik (SUVmax: 7,6) lezyonlar, sol sirrenal
bezde hafif artmig FDG tutulumu (SUVmax: 2,6), sag 7.
kosta posterior kolunda ekspansil lezyonda (SUVmax:
5,8), T12 vertebra korpusunun sag kesiminde (SUVmoax:
5,6) ve sag iskium posteriorunda (SUVmax: 5,8) fokal
hipermetabolik litik lezyonlar saptandi. Sonug olarak,
PET-CT sol akcigerde malign kitle ve tanimlanan diger
alanlarda metastaz olarak yorumlandi. Yapilan bronkos-
kopilerin sonucunda tani gelmemesi Uzerine sa§ tarafa
wedge rezeksiyon uygulandi. Patoloji sonucunda akcigere
ait dokularda stromada nodiler yapilanmalar seklinde
fibroz dokularda poligonal sekilli nikleolleri katlantili yer
yer yariklanma iceren genis ve graniler eozinofilik sitop-
lazmal histiyosit benzeri hicreler, multintkleer dev hiicre-
ler, polimorf niveli |8kosit, lenfosit ve plazmositlerden
olusan timér benzeri lezyon izlendi (Sekil 4a ve b). Yapi-
lan imminohistokimyasal boyamalarda histiyosit benzeri
hicreler S100, Fascin ile pozitif, CD1a, Desmin, PGP9,
PAS, d-PAS, PTAH negatif boyandi. Kié7 proliferatif in-
deksi 29/1000 olarak tespit edildi. MT ile histiyositlerin
cevresinde hafif bag dokusu artigi izlendi (Sekil 5a ve b).
Amiloidoz agisindan Kongo red ile boyanma olmadi, AA
Amiloid ile immin reaktivite gézlenmedi (Sekil 6). Patolo-
iik tani PLHH ile uyumlu geldi. Kemik iligi tutulumunu
aragtirmak amacli kemik iligi biyopsisi yapildi. Biyopsinin
yapildigr anda 18kosit: 9.625/mm3, nétrofil: 5.910 /mm?,
Hgb: 13,7 gr/dl, trombosit: 323.000 /mm? idi. Eritroid
aktivasyon izlenen hafif hipersellGler kemik iligi saptand.
Hepatit B ve C pozitifligi nedeniyle takip edilen olguda
kemik agrilarinin artmasi Uzerine sistemik steroid tedavisi
(gastroenteroloji tarafindan herhangi bir kontrendikasyon
olmadig belirtiimesi Uzerine) 64 mg/kg dozunda predni-
zolon olarak baslandi. Tedavinin 2. ayinda vicutta yaygin
kirginlik hissi ve kas gicsizligi ile hasta tekrar bagvurdu.
Oncelikle steroid kullanimina bagli steroid miyopatisi
distnildu. Yapilan elektromiyelografisinde miyopatiye ait
herhangi bir bulgu saptanmadi. Hastaligin devam ettigi
dustnilerek tedavisine azatiopirin  eklendi. Hastanin
sikdyetlerinde belirgin gerileme olmasi nedeniyle tedavisi-

ne devam edilmektedir.
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Sekil 1: PA akciger grafisi.

Sekil 2a, b: a) toraks tomografisinin mediasten kesiti, sol hiler kitle

go6rinima (ok), b) parankim kesiti, multipl noduller.

TARTISMA

PLHH, monosit, makrofaj veya dendritik hicre sistemine
ait hicrelerin lokalize veya yaygin proliferasyonu ile ka-
rakterize nadir gérilen bir hastaliktir. Langerhans hicreli
histiyositoz, yeni dogan déneminden geg yaslara kadar
herhangi bir yasta ortaya cikabilir (1). Yillik insidansi mil-
yonda 3-4 olarak tahmin edilmektedir. Erkekler kadinlara
oranla daha cok etkilenmekte olup erkek/kadin orani
ikinin  Uzerindedir. Gercek insidansi tahmin edilenden
daha yiksektir (7). Bunun nedenleri arasinda kemik lez-

yonlarinin ¢ogu zaman asemptomatik olmasi veya agrili
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sigliklerin tfravmaya baglanmasi, hafif sach deri ve cilt
dekintilerinin seboreik dermatit olarak degerlendiriimesi
ve hastaligin erigkinlerdeki ézelliklerinin bilinmemesi sayi-
labilir. Olgumuz 40 yasinda tani almig bir PLHH olgusu-
dur ve ilk semptomu ilging bir sekilde bel agnsidir.

Eriskinlerde gérilme sikligi az ve semptomlan degigkendir.
Prognoz siklikla iyidir. Hastalann 2/3’onde, 18 ay iginde
hastalik ya stabilize olur ya da spontan olarak dizelir.
Hastalarin 1/3'Gnde hastalik ilerler ve solunum yetmezligi
gelisir. Bes yillik survi %74, 10 yillik survi %64 ve median
survi 12,5 yildir. Olgumuz yaklagik alti aydir tedavimiz
altindadir. Su anda sikayetleri gerilemis, takiplerine de-

vam etmektedir.
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Sekil 3a, b: PET gérintilemeleri.

Sahin ve ark. (8) erigkin 7 PLHH hastasini retrospektif
olarak degerlendirdikleri makalelerinde, baslca sikayetler
icerisinde olgularin hepsinde kemik agrisi saptadiklarini
belirmiglerdir. Bizim olgumuzda da kemik agrilan siddet-
liydi ve tedavinin baslanmasi icin ana endikasyon olarak
kabul edilmistir.

Radyolojik gérinim degisken olmakla birlikte sinirlan
dizgiin cok sayida kistler (5-15 mm capli) ve nodiller
(2-5 mm) (<%20 oraninda kaviter), Ust ve orta akciger
zonlarinda daha baskin tutulum seklinde gérilebilir. Kos-
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tofrenik agi genellikle korunur. Olgumuzda hiler bélgede
kitte ve her iki akciger parankiminde metastaz benzeri
nodiller mevcuttu. Bu gérinimleri ilk planda PLHH dan

cok akciger kanseri ve metastazini digindirmustir.

oo = - > - »”
Sekil 4a, b: Histopatolojik kesitler a) H&E X40, b) H&E x100.

I . .

100 pozitifligi x100.
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Sekil 5a, b: Immunohistokimyasal kesitler a) S-100 porzitifligi x40, b) S-

Histopatolojik kesitlerde atipik histiyosit proliferasyonu (HX
hicreleri veya Langerhans hiicreleri), imminohistokimya-
sal boyamada S100 proteini veya CD1a antijeni, infla-
matuvar, kistik, nodiler ve fibrotik lezyonlar saptanabilir.
Vaskilit bulunmaz. PLHH olgularinda yapilan bronkoal-
veolar lavaj rneginde CD1a lenfosit alt grubunun géste-
rilmesi tani agisindan yararli olmaktadir. Olgumuzda én
planda akciger kanseri disinildigi ve bronkoskopisinde
de vejetan timéral kitle saptandigr icin bronkoalveolar
lavaj yapilmamigtir. Alinan wedge biyopsi kesitlerinde ise
CD1la negatif kalirken S100 pozitifligi taniya yardime

olmustur.
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Sekil 6: AA amiloid ile immun reaktivite gézlenmemistir (X40).

Suzuki ve ark. (6) endobronsiyal lezyondan tani konulan
akciger parankiminde PLHH ile uyumlu gérinimleri olan
olgularini ilk literatir olgusu olarak sunmuslardir. Bizim
olgumuz bu olguya benzerlik géstermekle birlikte bitin
vicutta tutulum olmasi nedeniyle bu olgudan farklidir.
Endobronsiyal lezyon olugmasi konusunda literatire ba-
kildiginda bu lezyonlarin bir granilom olduklari, ttméral
hicre icermedikleri konusunda gérisler bulunmaktadir.
Biz de endobronsiyal lezyonda herhangi bir timéral olu-
sum saptamadik. Fakat bizim olgumuzda endobronsiyal
lezyondan PLHH tanisi da konulamamigtir.

Krajicek ve ark. (9) 11 PLHH hastasina PET-CT gérinti-
lemesi yaparak sonuglarni  yayilamiglardir.  SUVmax
tutulumlan 2 ila 18 arasinda degiskenlik gésteren 5 ol-
guda porzitif PET-CT bulgulan saptamiglardir. Pozitif sap-
tanan olgularin radyolojilerindeki ortak &zellik noduler
tarzda infiltrasyonlarin olmasidir. Bizim olgumuzda da 2,6
ila 14,9 degerleri arasinda degisen SUVmax tutulumlan
saptanmigtir.

Vassallo ve ark.’min (10) 102 olguluk serisi, en genis
PLHH serisidir. Olgularin demografik verilerine bakildi-
ginda yas ortalamalan 40,8 ve yaklasik %70 oraninda
sigara icen olgular oldugu géze carpmaktadir. En sik
semptom ise 8ksirik ve dispnedir.
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Literatiry gézden gecirdigimizde olgu sunumlari seklinde
yaymnlara rastlamaktayiz. Karakas ve ark. (11), ciltte ka-
sintili kabuklu lezyonlarn olan 2,5 yasindaki bir cocuga
ancak 14 ay sonra taninin konulabildigini yaynlamislar
ve ozellikle 2 yas altindaki seboreik dermatitli cocuklarda
Langerhans hicreli histiosiztozun disinGlmesi gerektigi-
nin altini gizmiglerdir. Diger bir yayinda ise miliyer tUber-
kiloz &n tanisi ile antitiberkiloz tedavi baslanan 17 aylik
bir cocukta yapilan histopatolojik inceleme sonucunda
PLHH tanisi konuldugu belirtilmistir (12). Ginaldi ve ark.
(13) ise 9 yasinda pariyetal kemik tutulumu ile seyreden
PLHH olgusunu literatire sunarak katkida bulunmuslardir.
Olgumuzu, eriskin yasta nadir gérilmesi ve 6zellikle ak-
ciger karsinomunu taklit edici klinik tablo nedeniyle yayin-
lamayr uygun gérdik. Yaygin kemik agnsi ile bagvurup,
sol hiler kitle nedeniyle bronkoskopisi yapilmigtir. Bron-
koskopisinde vejetan timéral kitlenin de goérilmesi ile
akciger karsinomu tanisi kuvvetlenmistir. Fakat bronkos-
kopik biyopsiden tanilarin gelmemesi nedeni ile kesin tani
amagh wedge rezeksiyon yapilmasi planlanmighr. Evrele-
me igin ginimizde PET gérintilemesi vazgegilmez ol-
mustur. PET gérintilemesinde yiksek SUVmax degerler-
leri malign bir sireci disindirmeye devam ettirmistir.
Histopatolojik tani konulmasiyla birlikte olgu oldukga
sasirtict bir tani almig ve tedaviye yanit vermistir. Bu ne-
denle, bazi bulgular tam anlamiyla tek bir taniya yénelt-
mekteyken, bize, hekimin cok yénlG diginmesi gereklili-
gini bir kere daha bu olgu géstermektedir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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