
ÖZET

Pulmoner Langerhans hücreli histiyositoz, akci erlerin 
Langerhans olarak bilinen hücrelerle infiltrasyonu ile karakterize 
nadir bir interstisyel akci er hastal d r. Özellikle genç ve sigara 
içenlerde görülür. Hastal kta yüksek çözünürlüklü bilgisayarl  
tomografi görünümü genellikle tipiktir. Aç k akci er biyopsisi 
kesin tan y  koymakta en önemli yöntemdir. Burada aç k akci er 
biyopsisi ile tan  konulan iki Langerhans hücreli histiyositozlu 
olguyu sunmaya çal t k. 

(Tur Toraks Der 2010; 11: 84-6)
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ABSTRACT

Pulmonary Langerhans cell histiocytosis is an uncommon inter-
stitial lung disease that results from the accumulation of cells 
known as Langerhans cells in the lung. It primarily affects 
young smokers. High resolution chest computed tomography 
findings are typical for the disease. Open lung biopsy is an 
effective method in the diagnosis of the disease. In the present 
report we describe two patients with pulmonary Langerhans 
cell histiocytosis diagnosed by open lung biopsy.

(Tur Toraks Der 2009; 11: 84-6)
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G R  
Pulmoner Langerhans hücreli histiyositoz (LHH), pato-

lojik incelemede akci erlerin Langerhans hücre infiltrasyo-
nu ile karakterize nadir görülen bir interstisyel akci er 
hastal d r. nsidans  tam olarak bilinmemekle birlikte 
erkeklerdeki oran  0.27/100000, kad nlardaki oran  
0.07/100000 olarak bildirilmi tir ve en s k 2.-3. dekatta 
görülür [1]. Hastalar n %85’inde hastal k akci erlerde s n r-
l d r ve hemen tamamen sigara içenlerde görülür. Akci er 
parankimindeki dekstrüksiyon nedeniyle spontan pnömo-
toraks geli ebilir ve bu hastal n ilk belirtisi olabilir [2].

Birinde nüks spontan pnömotoraks geli en, di erinde 
öksürük ve nefes darl  ikayeti olan ve histopatolojik 
olarak tan  konulan iki pulmoner Langerhans hücreli his-
tiyositoz olgusunu sunmay  amaçlad k.

OLGU 1
Yirmiki ya ndaki bayan hasta 2 y ld r süren öksürük 

ve nefes darl  ikayeti ile ba vurdu. Özgeçmi inde bir 
kez sa  taraftan pnömotoraks nedeniyle gözlem ve oksi-
jen tedavisi ald  ö renildi. Soy geçmi inde herhangi bir 

özellik saptanmad . Alt  y ld r 1 paket/gün sigara içti i 
ö renildi. Direkt akci er grafisinde her iki akci erde yay-
g n kistik lezyonlar tespit edildi ve solunum fonksiyon 
testinde orta derecede restriksiyon mevcuttu. Yüksek 
çözünürlüklü bilgisayarl  tomografi (YÇBT) incelenmesin-
de, her iki akci erde üst ve orta zonlarda daha yo un 
olmak üzere ince duvarl  yayg n kistik lezyonlar izlendi 
( ekil 1). 

Hospitalize edilerek medikal tedavi uygulanan hasta-
da sa  spontan pnömotoraks geli ti ve nüks oldu u için 
torakotomi karar  al nd . Sa  lateral torakotomi uygulan-
d  ve eksplorasyonda özellikle üst ve orta lobda yayg n 
subplevral blepler ve parankimal büller izlendi ( ekil 2). 
Büllere ve bleplere rezeksiyon ve ligasyon uyguland , 
parankimal biyopsiyi takiben parsiyel paryetal plörektomi 
ile i leme son verildi. 

Histopatolojik sonuç Langerhans hücreli histiyositoz ile 
uyumlu geldi. Histopatolojik incelemede akci er parankimi 
içersinde s n rlar  belirsiz Langerhans hücrelerinden olu an 
homojen infiltrasyon izlendi ( ekil 3). mmunohistokimyasal 
incelemede S-100 ve CD 1A pozitif idi. 
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OLGU 2
Yirmibir ya ndaki bayan hasta öksürük ve nefes dar-

l  ikayeti ile ba vurdu. Özgeçmi inde ve soy geçmi in-
de herhangi bir özellik yoktu. Be  y ld r 1 paket/gün 
sigara içti i ö renildi. Direkt akci er grafisinde bilateral 
retikülonodüler görünüm saptand . Toraks BT inceleme-
sinde, her iki akci erde üst ve orta zonlarda retikülono-
düler ve kistik lezyonlar tespit edildi ( ekil 4). Solunum 
fonksiyon testinde herhangi bir özellik yoktu. 

Bronkoskopik biyopsi ile tan ya ula lamamas  üzerine 
aç k akci er biyopsisi karar  al nd . Sol torakotomi uygula-
nan hastada akci er parankiminde yayg n kistik lezyonlar 
izlendi, parankimal biyopsi al nd  ve daha sonra geli ebi-
lecek bir pnömotoraks  engellemek amac yla plevral 
abrazyon uyguland . Histopatolojik sonuç Langerhans 
hücreli histiyositoz ile uyumlu geldi ve yap lan immünohis-
tokimyasal çal mada S-100 pozitif tespit edildi ( ekil 5). 

TARTI MA
Pulmoner Langerhans hücreli histiyositoz nadir bir 

interstisyel akci er hastal  olup organlar n monoklonal 
proliferasyonu ve Langerhans hücreleri ile infiltrasyonu 
söz konusudur. Tutulan organlar; akci erler, kemik, deri, 
hipofiz bezi, karaci er, lenf nodlar  ve tiroidtir. Hastal k 
genelde akci erlerde s n rl d r [3]. LHH, histiyositozis-X’in 

bir formudur ve primer pulmoner histiyositoz X, pulmo-
ner eozinofilik granüloma veya pulmoner Langerhans 
hücreli granülamatoz olarak da adland r l r [4,5]. 
Hastal n kesin olu umu bilinmememekle birlikte sigara-
n n en önemli etken oldu u bildirilmektedir [1-4]. 
Literatürde erkek cinsiyette daha s k görüldü ü belirtil-
mesine ra men her iki olgumuz da kad nd  ve hastal k 
akci erlerde s n rl yd , her iki olgu da aktif sigara içicisiydi. 

Hastalar n %25’i asemptomatiktir ve rastlant sal ola-
rak çekilen akci er grafisindeki anormallikten üpheleni-
lir. En s k rastlanan semptomlar ise öksürük ve eforla 
ortaya ç kan nefes darl d r. BT görüntüleri tipiktir, diffüz 
bilateral simetrik ve daha çok üst zonlar  tutan ba lang ç-
ta nodüler daha sonra retikülonodüler ve kistik lezyonlar 
mevcuttur, kostafrenik bölgedeki parankim korunmu tur 
[4,6]. Birinci olgumuzda YÇBT kesitlerinde yayg n kistik 
lezyonlar tespit edildi ve hasta hospitalize edildi inde 
spontan pnömotoraks geli ti. kinci olgumuzda ise semp-
tomlar öksürük ve nefes darl  idi ve radyolojik bulgular 
daha çok retikülonodüler lezyonlar eklindeydi.

Hastal k seyrinde %4-17 oran nda pnömotoraks, 
%11-79 oran nda nüks pnömotoraks görülür, hasta klini-
e ilk pnömotoraks ile ba vurabilir. Mendez ve ark. seri-

lerindeki pnömotoraks oran n  %16 olarak tespit etmi ler 
ve bu olgular n pnömotoraks olmayan gruba göre daha 
genç oldu unu, nüks oran n n da %63 oldu unu bildir-
mi lerdir [4]. Watanabe ve ark. pnömotoraks oran n  
%25 olarak tespit etmi ler ve pnömotoraks geli iminin 
klinik seyri etkileyen en önemli faktör oldu unu bildirmi -
lerdir [1]. 

Pulmoner LHH’da radyolojik bulgular hastal  kuvvet-
le dü ündürmekle beraber kesin tan  doku biyopsisi ile 
konulmaktad r. Tan  için, akci er parankimindeki lezyonu 
olu turan ba l ca hücreler olan “Langerhans” hücrelerinin 
immünohistokimyasal olarak S-100 proteini ile gösteril-
mesi gerekmektedir. Tan  histopatolojik olarak CD1A 
antijeni ile pozitif boyanma ile ve intrasitoplasmik Birbeck 
granüllerinin gösterilmesiyle desteklenmektedir [3,5]. 

Ay r c  tan da en s k lenfanjiyoleiyomyomatozis ile 
kar maktad r, bu hastal k çocuk do urma ya ndaki 
bayanlarda s kt r ve YÇBT’de çok say da ince duvarl  1 cm 
çap ndaki kistler akci er parankimine yayg n olarak da l-
m t r [6]. Ayr ca LHH’de görülen nodüllerin olmamas  ve 

ekil 1. Olgu 1’e ait YÇBT kesitlerinde her iki akci erde üst ve orta 
zonda düzgün, ince duvarl  çok say da kistik lezyon izlenmekte olup, 
kostafrenik bölge tutulmam t r

ekil 3. Tipik Langerhans hücresi (olgu 1). (HE x 1000)

ekil 2. Peroperatif görüntüde sa  akci erde yayg n subplevral blep-
ler izlenmekte
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kostafrenik aç daki parankimin de tutulmas  ay r c  tan da 
önemlidir.

Hastal k spontan veya sigaray  b rakmakla remisyona 
girebilir. Akci er parankim infiltrasyonunda ilerleme ve 
fibrozis sonucu progresif solunum yetmezli i geli ebilir. 
Mortalite oran  %5 civar ndad r. Tedavide steroid ve sito-
toksik ajanlar kullan lmaktad r. Lezyonlar n yayg nl , 
kistik yap la ma, tekrarlayan pnömotoraks ve diffüzyon 
testlerinin dü üklü ü steroid tedavisine ba lama endikas-
yonlar d r [1]. Her iki olguda sigara b rakt r ld  ve pnömo-
toraks geli en olgumuzda medikal tedavi uyguland . 

Birinci olgu postoperatif 13. ayda olup hafif nefes darl  
ile ilaçs z takip edilmektedir. kinci olgu ise postoperatif 
12. ayda olup sigaray  b rakt ktan sonra nefes darl  
düzelmi  ekilde takip edilmektedir. 

Genç, sigara içen ve spontan pnömotoraks geli en ve 
tipik radyolojik görüntüleri olan hastalarda pulmoner 
Langerhans hücreli histiyositoz akla gelmelidir. Hastal n 
seyrinde önemli risk faktörü olan sigara mutlaka b rak l-
mal d r. Bu hastalarda tan  amac yla veya nüks spontan 
pnömotoraks tedavisi için cerrahi gerekebilir. Cerrahi 
tedavide nüksü önlemek amac yla plevral i leme ihtiyaç 
duyulabilir, ancak genç hastalarda ileri dönemde trans-
plantasyon gerekebilice inden bu i lem mümkün oldu-
unca s n rl  tutulmal d r. 
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