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Kırk üç yaşında kadın hasta nefes darlığı yakınması 

ile başvurdu. Arka-ön akciğer grafisinde sol sinüs 

kapalı olup her iki akciğer parankiminde retikülono-

düler dansite artışları görüldü. Yüksek çözünürlüklü 

bilgisayarlı tomografi incelemesinde her iki akciğerde, 

tüm akciğer alanlarını tutan değişik büyüklükte kistik 

lezyonlar ile yer yer nodüller ve konsolidasyonlar 

saptandı. Mini torakotomi ile wedge rezeksiyon yapıl-

dı. Patolojik tanı Pulmoner Langerhans Hücreli Histi-

yositoz olarak rapor edildi.  

Anahtar Sözcükler: Akciğer, langerhans hücreli, 

histiyositoz, erişkin. 

 

 

 

A 43-year-old female was admitted with dyspnea. 

The postero-anterior chest x-ray revealed blunting of 

the left sinus and increased reticulonodular density in 

the bilateral lung parenchyma. High-resolution com-

puted tomography demonstrated various diameters of 

cystic lesions throughout both lung fields with consol-

idations and scattered nodules. A wedge resection 

was performed by mini-thoracotomy. The histopatho-

logical diagnosis was pulmonary Langerhans’ cell 

histiocytosis. 

Key words: Pulmonary, langerhans cell, histiocytosis, 

adult. 
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Langerhans hücreli histiyositoz (LHH), etiyolojisi ve pato-

genezi bilinmeyen, Langerhans hücrelerinin çeşitli organ 

ve dokularda proliferasyonu ve birikimi ile karakterize 

nadir bir hastalıktır (1). Kemik, deri, lenf bezleri, kemik 

iliği, akciğer, hipotalamus, dalak ve karaciğer en sık 

tutulan organlardır (2). Çocuklarda hastalığın yıllık insi-

dansı 1 milyonda 3–5 olup erişkinlerde insidansı ve pre-

valansı hakkında kesin bir veri yoktur (3). Akciğer tutulu-

mu olduğunda olgular Pulmoner Langerhans Hücreli 

Histiyositoz (PLHH) olarak tanımlanır. PLHH tanılı olgular, 

diffüz interstisyel akciğer hastalığı nedeniyle yapılan cer-

rahi biyopsilerin % 5’inden azını oluşturur (3). Akciğer 

tutulumu, izole bir hastalık veya multisistem hastalığın bir 

parçası olarak meydana gelebilir (4). Bu makalede izole 

akciğer tutulumu olan bir PLHH olgusunu sunuyoruz. 

 

OLGU 

Kırk üç yaşında kadın hasta yaklaşık 45 gündür devam 

eden nefes darlığı yakınması ile merkezimize başvurdu. 

Öz geçmişinde 15 paket-yıl sigara içme ve 5 yıldır hiper-

tansiyon nedeniyle ilaç kullanım öyküsü vardı. Soy geçmi-

şinde bir özellik yoktu. Akciğer ve diğer organların fizik 

bakısında patolojik bir bulgu saptanmadı. SpO2 değe-

ri %98 olarak ölçüldü. Arka-ön akciğer grafisinde sol 

sinüs kapalı olup her iki akciğer parankiminde retikülo-

nodüler yoğunluk artışları görüldü (Şekil 1). Hemogram 

ve rutin biyokimyasal incelemeleri normal sınırlarda bu-

lundu. Periferik yayma incelemesinde bir özellik yoktu. Bir 

haftalık oral ampisilin + sulbaktam 750 mg/gün tablet 

2X1 tedavisine rağmen klinik ve radyolojik düzelme gö-

rülmedi. Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi (YÇBT) 

incelemesinde, her iki akciğerde, tüm akciğer alanlarını 

tutan değişik büyüklükte kistik lezyonlar ile yer yer nodül-

ler ve konsolidasyonlar görüldü (Şekil 2a-d). Solunum 

fonksiyon testinde FEV 1: 1,15 L (%57), FVC: 2,41L (%78) 

ve FEV1/FVC: %52, DLCO: %53 olarak ölçüldü. Bir 

balgam örneğinin yayma incelemesi aside dirençli basil 

açısından negatif bulundu. Fiberoptik bronkoskopi ince-

lemesinde endobronşiyal sistem normal olarak değerlen-

dirildi ve bronşiyal yıkama yapıldı. Bronşiyal yıkama örne-

ğinin yayma incelemesi aside dirençli basil açısından 

negatif idi. Lavaj patolojisi tanısal değildi. Hastaya VATS 

ile akciğer biyopsisi yapılması planlandı, ancak yapışıklık-

lar nedeniyle mini torakotomi aracılığı ile wedge rezeksi-

yon uygulandı. Cerrahi biyopsi materyali S100 ile pozitif, 

CD68 ile negatif boyandı. Cerrahi materyalin patolojik 

incelemesi Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz 

olarak rapor edildi. Yapılan batın USG ve kemik sintigra-

fisi incelemelerinde patolojik bulgu saptanmadı. Olgu 

PLHH olarak kabul edildi. Hastaya inhale kortikosteroid 

tedavi başlandı ve sigara bırakma programına alındı. 

Tanıdan 3 ay sonra yapılan kontrolünde hastanın nefes 

darlığı yakınması azalmış olup solunum fonksiyon testi, 

DLCO ve akciğer grafisi tetkiklerinde belirgin bir değişik-

lik saptanmadı. 

 

 

Şekil 1: PA akciğer grafisinde sol sinüs kapalı olup her iki akciğer pa-

rankiminde retikülonodüler dansite artışı. 

 

TARTIŞMA 

LHH, histiyositik hastalıklardan biri olup çeşitli organ ve 

dokularda Langerhans hücrelerinin toplanması ile karak-

terizedir. Histiyositik bozukluklar 3 grupta sınıflandırılmış 

olup grup I Langerhans hücre proliferasyonu ile karakteri-

ze hastalıkları (LHH), grup II non-Langerhans histiyositik 

hücre proliferasyonu ile seyreden patolojileri (Erdheim-

Chester ve Rosai-Dorfman Hastalıkları) ve grup III malign 

histiyositik bozuklukları içerir. Grup I bozukluk yani LHH, 

başvuru sırasında tutulan organ sayısına göre 3 farklı 

hastalık tablosu göstermektedir. Tek organ tutulumu olan 

(izole) grup, sıklıkla genç erişkinlerde görülen, çoğunlukla 

kemik, beyin ve akciğerin tek başına tutulduğu, spontan 

olarak gerileyebilen ve iyi prognoza sahip hastalık tablo-

sunu tanımlar. Akut yaygın LHH (Letterer-Siwe Hastalığı), 

sıklıkla küçük çocukları etkileyen, ileri yaş gruplarında 

daha az sıklıkta görülen, çok sayıda organ sisteminin 

tutulumu ve kötü prognoz gösteren hastalık grubudur. 

Multifokal LHH (Hand-Schüller-Christian Sendromu), iki 

grup arasında yer alır. Sıklıkla daha ileri yaştaki çocukları 

ve adolesanları etkileyen bu grup, akut yaygın LHH’ye 

göre daha iyi bir prognoza sahiptir (3,5). 

LHH, başta kemik dokusu olmak üzere çeşitli organ ve 

dokuları tutabilen bir hastalık olup akciğer tutulumu sap-
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tanan olgularda hastalık PLHH olarak adlandırılmaktadır 

(2,3). PLHH olgularının %85’inde izole akciğer tutulumu 

söz konusu olup kalan olgularda akciğer yaygın hastalı-

ğın bir parçası olarak tutulmuştur (4). PLHH, sıklıkla 20–

40 yaş arası genç yetişkinlerde görülmektedir. Kadın 

hastaların, erkeklere göre daha ileri yaşa sahip oldukları 

bildirilmektedir. İlk yayınlarda hastalığın erkeklerde daha 

sık görüldüğü rapor edilmiş olup bir çalışmada hastalık 

prevalansı erkeklerde 0,27/100.000, kadınlarda 

0,07/100.000 olarak bildirilmiştir. Yakın tarihli araştır-

malarda, kadınların sigara kullanımındaki artışa bağlı 

olarak hastalığın kadın ve erkeklerde eşit oranda görül-

düğü rapor edilmiştir (4,5). Bizim olgumuz 43 yaşında 

kadın hasta olup sigara içiyordu. 

PLHH olguları, başvuru yakınmaları açısından farklı klinik 

tablolar gösterebilir. Yaygın akciğer tutulumu olduğunda 

bile hastalar yakınmasız olabilir veya hafif şiddette yakın-

malar tanımlayabilir. Ayrıca, birçok hasta mevcut yakın-

malarını sigara kullanımına bağlayabilmektedir. Yakınma-

ların başlaması ile tanı arasında geçen ortalama süre 

yaklaşık 6 ay olarak bildirilmiştir (5). Hastaların yakla-

şık %25’i başvuru sırasında yakınmasız olup patolojik 

akciğer grafisine sahip oldukları için hastalıktan şüphe 

edilir. Yaklaşık 2/3 oranında olguda ise kuru öksürük ve 

nefes darlığı başta olmak üzere solunum sistemi yakınma-

ları bulunur. Olguların yaklaşık %10-20’si spontan pnö-

motoraks ve bunun yol açtığı yakınmalarla başvurmakta-

dırlar (3-6). Sunulan olgu başvuru sırasında nefes darlığı 

yakınmasına sahip olup yakınmasının başlangıcı ile has-

taneye başvurusu arasında geçen süre 45 gündü. Yakın-

manın başlangıcı ile tanı arasında geçen süre ise yaklaşık 

70 gündü. PLHH olgularının yaklaşık %15’inde akciğer 

dışı organlara ait yakınmalar ve bulgular görülmekte olup 

kemik, deri ve hipofiz en sık tutulan bölgelerdir (3,4). 

Sezgi ve ark. (4) 6 olguyu içeren serilerinde iki olguda 

hipofiz tutulumuna bağlı Diabetes insipitus, bir olguda cilt 

tutulumu bulunduğunu rapor etmişlerdir. Bizim olgumuz-

da akciğer dışı tutuluma ait bir yakınma veya bulgu yoktu. 

Radyolojik bulgular, hastalığın evresine göre değişkenlik 

gösterebilir. Olguların sadece %10’dan azı normal akci-

ğer grafisine sahip olup ileri evre olgularda büller ve bal 

peteği görünümü saptanabilir (4,5,7). Tipik radyolojik 

bulgu iki taraflı, yaygın, üst ve orta akciğer alanlarında 

daha belirgin olan retüklonodüler infiltrasyonlardır. İnfilt-

rasyon alanları içinde kistler görülebilir (5,6). YÇBT, has-

talığın tanısında önemli bir yöntemdir. Akciğer grafisinde 

saptanamayan lezyonların görülmesini sağladığı gibi 

kavitasyon gibi lezyonlar konusunda daha detaylı bilgi 

sağlar (5,7,8). Olgumuzun akciğer grafi bulgusu retikü-

lonodüler infilrasyon olup YÇBT incelemesinde bu bulgu-

ya ek olarak nodüller ve kistik lezyonlar görüldü. Olgu-

muzda hastalık alt akciğer alanlarını da tutmuştu. 

 

 

 

 

 

Şekil 2a-d: YRBT’de her iki akciğerde, tüm akciğer alanlarını tutan 

değişik büyüklükte kistik lezyonlar ile yer yer nodüller ve konsolidasyon-

lar. 
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PLHH olgularında solunum fonksiyon test sonuçları değiş-

kenlik gösterir. Solunum fonksiyon testleri %20’den az 

olguda normal olup olguların yaklaşık %70’i düşük 

DLCO değerine sahiptir. PLHH olgularında restriktif, obst-

rüktif veya mikst tipte ventilasyon bozukluğu saptanabilir 

(3,8,9). Bizim olgumuzda DLCO değeri düşük olup mikst 

tipte ventilasyon bozukluğu mevcuttu. 

PLHH tanısı sıklıkla akciğer biyopsisi ile konulur. Bronkos-

kopi, bu amaçla kullanılan bir yöntem olup tanı değeri 

düşüktür (3,4,8). BAL ve transbronşiyal biyopsi hastalık 

tanısını sağlayabilen bronkoskopik işlemlerdir. Suri ve ark. 

(8), transbronşiyal biyopsinin tanı değerini %15–40 ola-

rak bildirmişlerdir. Sezgi ve ark. (4) ise BAL ve transbron-

şiyal biyopsinin yapıldığı olguların hiçbirinde bu işlemlerin 

tanıyı sağlamadığını bildirmişlerdir. VATS ve torakotomi 

ile yapılan akciğer biyopsisi tanı için kullanılan diğer bi-

yopsi yöntemleridir (8). Olgumuzda tanı torakotomi ile 

elde edilmiştir.  

Hastalığın tedavisinde ilk adım sigara kullanımının son-

landırılmasıdır. Kortikosteroidler ve sitostatikler hastalığın 

tedavisinde kullanılan başlıca ilaçlardır. Transplantasyon 

bu hastalar için diğer bir tedavi seçeneğidir (3,7,8,10). 

Kortikosteroidlerin multiorgan tutulumu varlığında ve 

nodüler-infiltratif lezyona sahip yakınmalı olgularda kul-

lanımı önerilmektedir (3,4-7). Kortikosteroidlerin 0,5-1 

mg/kg/gün dozda 6-12 ay süre ile kullanımı önerilen 

yaklaşımdır (3,8). Kortikosteroid tedavi ile klinik ve radyo-

lojik bulguların düzelebildiği, buna karşın solunum fonksi-

yon testlerinde belirgin bir düzelme olmadığı bildirilmiştir 

(7). Bizim olgumuz sigara bırakma programına alınmış 

olup inhale kortikosteroid tedavisi başlanmıştır. Hastaların 

prognozu çeşitli faktörlere bağlı olarak değişkenlik göste-

rir. Bu hastaların yaşam süresi genel popülasyondan 

daha kısa olup ortanca yaşam süresi 12,5 yıl olarak bildi-

rilmiştir (3). İleri yaş, uzun süreli konstitüsyonel yakınmala-

rın varlığı, fazla sayıda organ tutulumu, radyolojik olarak 

aşırı kistik değişiklikler ve bal peteği görünümün varlığı, 

düşük DLCO değeri, obstrüktif ventilasyon bozukluğu ve 

pulmoner hipertansiyon varlığı PLHH olgularında kötü 

prognoz belirtileri olarak tanımlanmıştır (3,8).  

Sonuç olarak, PLHH nadir görülen bir hastalık olup tipik 

radyolojik bulguların olduğu hastalarda özellikle de siga-

ra içen genç erişkinlerde ayırıcı tanıda PLHH düşünülme-

lidir.  
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