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CASE REPORT OLGU SUNUMU

Pulmoner Langerhans Hiucreli Histiyositoz:
Olgu Sunumu

Pulmonary Langerhans' Cell Histiocytosis: A Case Report
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Abstract

Kirk U¢ yasinda kadin hasta nefes darligi yakinmasi
ile basvurdu. Arka-6n akciger grafisinde sol sinis
kapali olup her iki akciger parankiminde retikilono-
diler dansite artiglan gérildi. Yoksek ¢ézinorloklo
bilgisayarli tomografi incelemesinde her iki akcigerde,
tom akciger alanlarini tutan degisik buyiklukte kistik
lezyonlar ile yer yer nodiller ve konsolidasyonlar
saptandi. Mini torakotomi ile wedge rezeksiyon yapil-
di. Patolojik tani Pulmoner Langerhans Hicreli Histi-
yositoz olarak rapor edildi.

Anahtar Sézcikler:  Akciger, langerhans hdcreli,
histiyositoz, erigkin.

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.

'Sureyyapasa Gogus Hastaliklar ve Gogus Cerrahisi Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Gégus Hastaliklar Klinigi, istanbul
2Sireyyapasa Gogus Hastaliklar ve Gogus Cerrahisi Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Patoloji Laboratuvar, istanbul

'Clinic of Chest Diseases, Streyyapasa Center for Chest
Diseases and Thoracic Surgery Training and Investigation
Hospital, istanbul, Turkey

2Laboratory of Pathology, Streyyapasa Center for Chest
Diseases and Thoracic Surgery Training and Investigation
Hospital, istanbul, Turkey

Submitted (Basvuru tarihi): 24.11.2013 Accepted (Kabul tarihi): 30.01.2014

Correspondence (iletisim): Gulbanu Horzum Ekinci, Sireyyapasa Gogus Hastaliklan ve Gégus Cerrahisi Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Gégus Hastaliklar Klinigi, Istanbul
e-mail: gulbanuh@hotmail.com


http://dx.doi.org/10.5505/respircase.2014.30932

Respiratory Case Reports

Langerhans hicreli histiyositoz (LHH), etiyolojisi ve pato-
genezi bilinmeyen, Langerhans hicrelerinin cesitli organ
ve dokularda proliferasyonu ve birikimi ile karakterize
nadir bir hastaliktir (1). Kemik, deri, lenf bezleri, kemik
iligi, akciger, hipotalamus, dalak ve karaciger en sik
tutulan organlardir (2). Cocuklarda hastaligin yillik insi-
dansi 1 milyonda 3-5 olup eriskinlerde insidansi ve pre-
valansi hakkinda kesin bir veri yoktur (3). Akciger tutulu-
mu oldugunda olgular Pulmoner Langerhans Hucreli
Histiyositoz (PLHH) olarak tanimlanir. PLHH tanili olgular,
diffz interstisyel akciger hastaligi nedeniyle yapilan cer-
rahi biyopsilerin % 5’'inden azini olugturur (3). Akciger
tutulumu, izole bir hastalik veya multisistem hastaligin bir
parcasi olarak meydana gelebilir (4). Bu makalede izole

akciger tutulumu olan bir PLHH olgusunu sunuyoruz.

OLGU
Kirk Gc yasinda kadin hasta yaklagik 45 gindir devam

eden nefes darligi yakinmasi ile merkezimize basvurdu.
Oz gecmisinde 15 paket-yil sigara icme ve 5 yildir hiper-
tansiyon nedeniyle ilag kullanim &ykist vardi. Soy gecmi-
sinde bir dzellik yoktu. Akciger ve diger organlarin fizik
bakisinda patolojik bir bulgu saptanmadi. SpO, dege-
ri %98 olarak 8lcildi. Arka-6n akciger grafisinde sol
sinUs kapal olup her iki akciger parankiminde retikilo-
nodiler yogunluk arhislart gérildi (Sekil 1). Hemogram
ve rutin biyokimyasal incelemeleri normal sinirlarda bu-
lundu. Periferik yayma incelemesinde bir ézellik yoktu. Bir
haftalik oral ampisilin + sulbaktam 750 mg/gin tablet
2X1 tedavisine ragmen klinik ve radyolojik dizelme gé-
rilmedi. Yiksek ¢ozinurloklo bilgisayarli tomografi (YCBT)
incelemesinde, her iki akcigerde, tim akciger alanlarini
tutan degisik biyiklukte kistik lezyonlar ile yer yer nodil-
ler ve konsolidasyonlar gérildi (Sekil 2a-d). Solunum
fonksiyon testinde FEV 1: 1,15 L (%57), FVC: 2,41L (%78)
ve FEV1/FVC: %52, DLCO: %53 olarak &lcildi. Bir
balgam 6rneginin yayma incelemesi aside direncli basil
acisindan negatif bulundu. Fiberoptik bronkoskopi ince-
lemesinde endobronsiyal sistem normal olarak degerlen-
dirildi ve brongiyal yikama yapildi. Bronsiyal yikama &érne-
Jinin yayma incelemesi aside direncli basil acisindan
negatif idi. Lavaj patolojisi tanisal degildi. Hastaya VATS
ile akciger biyopsisi yapilmasi planlandi, ancak yapigiklik-
lar nedeniyle mini torakotomi aracihgr ile wedge rezeksi-
yon uygulandi. Cerrahi biyopsi materyali S100 ile pozitif,
CDé68 ile negatif boyandi. Cerrahi materyalin patolojik
incelemesi  Pulmoner Langerhans Hicreli Histiyositoz
olarak rapor edildi. Yapilan batin USG ve kemik sintigra-

fisi incelemelerinde patolojik bulgu saptanmadi. Olgu
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PLHH olarak kabul edildi. Hastaya inhale kortikosteroid
tedavi baslandi ve sigara birakma programina alindi.
Tanidan 3 ay sonra yapilan kontrolinde hastanin nefes
darhgr yakinmasi azalmig olup solunum fonksiyon testi,
DLCO ve akciger grdfisi tetkiklerinde belirgin bir degisik-
lik saptanmadi.

-
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Sekil 1: PA akciger grafisinde sol sinis kapali olup her iki akciger pa-

rankiminde retikilonoduler dansite artigi.

TARTISMA

LHH, histiyositik hastaliklardan biri olup cesitli organ ve
dokularda Langerhans hicrelerinin toplanmasi ile karak-
terizedir. Histiyositik bozukluklar 3 grupta sinflandinimig
olup grup | Langerhans hiicre proliferasyonu ile karakteri-
ze hastaliklan (LHH), grup Il non-Langerhans histiyositik
hicre proliferasyonu ile seyreden patolojileri (Erdheim-
Chester ve Rosai-Dorfman Hastaliklar) ve grup lll malign
histiyositik bozukluklar igerir. Grup | bozukluk yani LHH,
basvuru sirasinda tutulan organ sayisina gére 3 farkl
hastalik tablosu géstermektedir. Tek organ tutulumu olan
(izole) grup, siklikla genc eriskinlerde gérilen, cogunlukla
kemik, beyin ve akcigerin tek bagina tutuldugu, spontan
olarak gerileyebilen ve iyi prognoza sahip hastalik tablo-
sunu tanimlar. Akut yaygin LHH (Letterer-Siwe Hastalig),
sikhkla kiguk cocuklar etkileyen, ileri yas gruplarinda
daha az siklikta gérilen, cok sayida organ sisteminin
tutulumu ve kéti prognoz gésteren hastalik grubudur.
Multifokal LHH (Hand-Schiller-Christian Sendromu), iki
grup arasinda yer alir. Siklikla daha ileri yastaki cocuklar
ve adolesanlan etkileyen bu grup, akut yaygin LHH'ye
gore daha iyi bir prognoza sahiptir (3,5).

LHH, basta kemik dokusu olmak Gzere cesitli organ ve

dokulan tutabilen bir hastalik olup akciger tutulumu sap-
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tanan olgularda hastalik PLHH olarak adlandinlmaktadir
(2,3). PLHH olgularinin %85’inde izole akciger tutulumu
s6z konusu olup kalan olgularda akciger yaygin hastali-
gin bir parcasi olarak tutulmustur (4). PLHH, siklikla 20—
40 yas arasi geng vyetiskinlerde gérilmektedir. Kadin
hastalarin, erkeklere gére daha ileri yasa sahip olduklan
bildirilmektedir. ilk yayinlarda hastaligin erkeklerde daha
stk gérildogu rapor edilmis olup bir calismada hastalik
prevalansi  erkeklerde  0,27/100.000, kadinlarda
0,07/100.000 olarak bildirilmistir. Yakin tarihli arastir-
malarda, kadinlarnin sigara kullanimindaki artisa bagh
olarak hastaligin kadin ve erkeklerde esit oranda géril-
diugu rapor edilmigtir (4,5). Bizim olgumuz 43 yasinda
kadin hasta olup sigara iciyordu.

PLHH olgulari, bagvuru yakinmalar acisindan farkl klinik
tablolar gésterebilir. Yaygin akciger tutulumu oldugunda
bile hastalar yakinmasiz olabilir veya hafif siddette yakin-
malar tanimlayabilir. Ayrica, birgok hasta mevcut yakin-
malarini sigara kullanimina baglayabilmektedir. Yakinma-
larin baglamasi ile tani arasinda gecen ortalama sire
yaklasik 6 ay olarak bildirilmigtir (5). Hastalarin yakla-
stk %25’ basvuru sirasinda yakinmasiz olup patolojik
akciger grafisine sahip olduklan icin hastaliktan stphe
edilir. Yaklasik 2/3 oraninda olguda ise kuru &ksirik ve
nefes darligi basta olmak Uzere solunum sistemi yakinma-
lart bulunur. Olgularin yaklasik %10-20si spontan pné-
motoraks ve bunun yol achgr yakinmalarla bagvurmakta-
dirlar (3-6). Sunulan olgu basvuru sirasinda nefes darlig
yakinmasina sahip olup yakinmasinin baslangici ile has-
taneye basvurusu arasinda gecen sire 45 gindi. Yakin-
manin baglangici ile tani arasinda gecen sire ise yaklagik
70 gindi. PLHH olgularnnin yaklagik %15'inde akciger
digi organlara ait yakinmalar ve bulgular gérilmekte olup
kemik, deri ve hipofiz en sik tutulan bélgelerdir (3,4).
Sezgi ve ark. (4) 6 olguyu iceren serilerinde iki olguda
hipofiz tutulumuna bagl Diabetes insipitus, bir olguda cilt
tutulumu bulundugunu rapor etmiglerdir. Bizim olgumuz-
da akciger digi tutuluma ait bir yakinma veya bulgu yoktu.
Radyolojik bulgular, hastaligin evresine gére degiskenlik
gosterebilir. Olgularin sadece %10’dan azi normal akci-
Jer grafisine sahip olup ileri evre olgularda biller ve bal
petegi goérinimi saptanabilir (4,5,7). Tipik radyolojik
bulgu iki tarafli, yaygin, Ust ve orta akciger alanlarinda
daha belirgin olan retiklonodiler infiltrasyonlardir. infilt-
rasyon alanlar iginde kistler gérilebilir (5,6). YCBT, has-
taligin tanisinda énemli bir yéntemdir. Akciger grafisinde
saptanamayan lezyonlarin  gérilmesini sagladigi  gibi
kavitasyon gibi lezyonlar konusunda daha detayli bilgi

saglar (5,7,8). Olgumuzun akciger grafi bulgusu retiki-
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lonodiler infilrasyon olup YCBT incelemesinde bu bulgu-
ya ek olarak nodiller ve kistik lezyonlar gérildi. Olgu-
muzda hastalik alt akciger alanlarini da tutmustu.
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Sekil 2a-d: YRBT'de her iki akcigerde, tim akciger alanlarini tutan
degisik biyuklikte kistik lezyonlar ile yer yer nodiller ve konsolidasyon-
lar.
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PLHH olgularinda solunum fonksiyon test sonuclar degis-
kenlik gésterir. Solunum fonksiyon testleri %20'den az
olguda normal olup olgularnn yaklagik %70’ dusok
DLCO degerine sahiptir. PLHH olgularinda restriktif, obst-
riktif veya mikst tipte ventilasyon bozuklugu saptanabilir
(3,8,9). Bizim olgumuzda DLCO degeri dusik olup mikst
tipte ventilasyon bozuklugu mevcuttu.

PLHH tarusi siklikla akciger biyopsisi ile konulur. Bronkos-
kopi, bu amagla kullanilan bir yéntem olup tani degeri
dustktor (3,4,8). BAL ve transbronsiyal biyopsi hastalik
tanisini saglayabilen bronkoskopik islemlerdir. Suri ve ark.
(8), transbrongiyal biyopsinin tani degerini %15-40 ola-
rak bildirmislerdir. Sezgi ve ark. (4) ise BAL ve transbron-
siyal biyopsinin yapildigi olgularin hicbirinde bu islemlerin
taniyi saglamadigini bildirmiglerdir. VATS ve torakotomi
ile yapilan akciger biyopsisi tani igin kullanilan diger bi-
yopsi yontemleridir (8). Olgumuzda tani torakotomi ile
elde edilmistir.

Hastaligin tedavisinde ilk adim sigara kullaniminin son-
landinlmasidir. Kortikosteroidler ve sitostatikler hastaligin
tedavisinde kullanilan basglica ilaglardir. Transplantasyon
bu hastalar igin diger bir tedavi secenegidir (3,7,8,10).
Kortikosteroidlerin - multiorgan  tutulumu  varliginda ve
nodiler-infiltratif lezyona sahip yakinmali olgularda kul-
lanimi énerilmektedir (3,4-7). Kortikosteroidlerin 0,5-1
mg/kg/gin dozda 6-12 ay sire ile kullanimi &nerilen
yaklagimdir (3,8). Kortikosteroid tedavi ile klinik ve radyo-
lojik bulgularin dizelebildigi, buna kargin solunum fonksi-
yon testlerinde belirgin bir dizelme olmadigi bildirilmistir
(7). Bizim olgumuz sigara birakma programina alinmig
olup inhale kortikosteroid tedavisi baslanmigtir. Hastalarin
prognozu cesitli faktérlere bagli olarak degiskenlik goste-
rir. Bu hastalarin yasam siresi genel popilasyondan
daha kisa olup ortanca yasam siresi 12,5 yil olarak bildi-
rilmistir (3). ileri yas, uzun streli konstitisyonel yakinmala-
rn varligi, fazla sayida organ tutulumu, radyolojik olarak
agin kistik degisiklikler ve bal petegi gérinimin varlig,
distk DLCO degeri, obstriktif ventilasyon bozuklugu ve
pulmoner hipertansiyon varligi PLHH olgularinda k&to
prognoz belirtileri olarak tanimlanmstir (3,8).

Sonug olarak, PLHH nadir gérilen bir hastalik olup tipik
radyolojik bulgularin oldugu hastalarda ézellikle de siga-
ra icen geng eriskinlerde ayirici tanida PLHH disinilme-

lidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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