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OZET

Pulmoner Langerhans hucreli histiyositoz, akcigerlerin
Langerhans olarak bilinen hiicrelerle infiltrasyonu ile karakterize
nadir bir interstisyel akciger hastaligidir. Ozellikle geng ve sigara
icenlerde gorllir. Hastalikta yuksek ¢ozunurlukli bilgisayarl
tomografi gérinumu genellikle tipiktir. Acik akciger biyopsisi
kesin taniyl koymakta en énemli yontemdir. Burada acik akciger
biyopsisi ile tani konulan iki Langerhans hiicreli histiyositozlu
olguyu sunmaya ¢alistik.

(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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GIRIS

Pulmoner Langerhans hicreli histiyositoz (LHH), pato-
lojik incelemede akcigerlerin Langerhans hiicre infiltrasyo-
nu ile karakterize nadir gorllen bir interstisyel akciger
hastaligidir. insidansi tam olarak bilinmemekle birlikte
erkeklerdeki orani 0.27/100000, kadinlardaki orani
0.07/100000 olarak bildirilmistir ve en sk 2.-3. dekatta
gordlur [1]. Hastalarin %85’inde hastalik akcigerlerde sinir-
Iidir ve hemen tamamen sigara i¢enlerde gorulir. Akciger
parankimindeki dekstriiksiyon nedeniyle spontan pnémo-
toraks gelisebilir ve bu hastaligin ilk belirtisi olabilir [2].

Birinde niiks spontan pnoémotoraks gelisen, digerinde
Oksuruk ve nefes darligi sikayeti olan ve histopatolojik
olarak tani konulan iki pulmoner Langerhans hiicreli his-
tiyositoz olgusunu sunmayi amagcladik.

OLGU 1

Yirmiki yasindaki bayan hasta 2 yildir stiren 6kstrik
ve nefes darli§i sikayeti ile basvurdu. Ozgegmisinde bir
kez sag taraftan pnoémotoraks nedeniyle gdzlem ve oksi-
jen tedavisi aldigi 6grenildi. Soy ge¢misinde herhangi bir

Ozellik saptanmadi. Alti yildir 1 paket/gun sigara ictigi
Ogrenildi. Direkt akciger grafisinde her iki akcigerde yay-
gin kistik lezyonlar tespit edildi ve solunum fonksiyon
testinde orta derecede restriksiyon mevcuttu. Yiksek
¢cozundrltklu bilgisayarli tomografi (YCBT) incelenmesin-
de, her iki akcigerde Ust ve orta zonlarda daha yogun
olmak Uzere ince duvarl yaygin Kistik lezyonlar izlendi
(Sekil 1).

Hospitalize edilerek medikal tedavi uygulanan hasta-
da sag spontan pnomotoraks gelisti ve niiks oldugu icin
torakotomi karari alindi. Sag lateral torakotomi uygulan-
di ve eksplorasyonda ozellikle st ve orta lobda yaygin
subplevral blepler ve parankimal biller izlendi (Sekil 2).
Billere ve bleplere rezeksiyon ve ligasyon uygulandi,
parankimal biyopsiyi takiben parsiyel paryetal plérektomi
ile isleme son verildi.

Histopatolojik sonug Langerhans hticreli histiyositoz ile
uyumlu geldi. Histopatolojik incelemede akciger parankimi
icersinde sinirlari belirsiz Langerhans hiicrelerinden olusan
homojen infiltrasyon izlendi (Sekil 3). immunohistokimyasal
incelemede S-100 ve CD 1A pozitif idi.
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Sekil 1. Olgu 1’e ait YCBT kesitlerinde her iki akcigerde Ust ve orta
zonda duzgun, ince duvarl ¢ok sayida kistik lezyon izlenmekte olup,
kostafrenik bolge tutulmamistir

Sekil 2. Peroperatif goruntiide sag akcigerde yaygin subplevral blep-
ler izlenmekte

OLGU 2

Yirmibir yagindaki bayan hasta oksirik ve nefes dar-
ligr sikayeti ile bagvurdu. Ozgegmisinde ve soy gegmisin-
de herhangi bir Ozellik yoktu. Bes yildir 1 paket/gilin
sigara ictigi ogrenildi. Direkt akciger grafisinde bilateral
retikilonoduler goérinim saptandi. Toraks BT inceleme-
sinde, her iki akcigerde Ust ve orta zonlarda retikiilono-
diler ve kistik lezyonlar tespit edildi (Sekil 4). Solunum
fonksiyon testinde herhangi bir 6zellik yoktu.

Bronkoskopik biyopsi ile taniya ulagilamamasi tizerine
acik akciger biyopsisi karari alindi. Sol torakotomi uygula-
nan hastada akciger parankiminde yaygin kistik lezyonlar
izlendi, parankimal biyopsi alindi ve daha sonra gelisebi-
lecek bir pnémotoraksi engellemek amaciyla plevral
abrazyon uygulandi. Histopatolojik sonu¢ Langerhans
hticreli histiyositoz ile uyumlu geldi ve yapilan immunohis-
tokimyasal ¢alismada S-100 pozitif tespit edildi (Sekil 5).

TARTISMA

Pulmoner Langerhans hicreli histiyositoz nadir bir
interstisyel akciger hastaligi olup organlarin monoklonal
proliferasyonu ve Langerhans hucreleri ile infiltrasyonu
s6z konusudur. Tutulan organlar; akcigerler, kemik, deri,
hipofiz bezi, karaciger, lenf nodlari ve tiroidtir. Hastalik
genelde akcigerlerde simirhdir [3]. LHH, histiyositozis-X'in

bir formudur ve primer pulmoner histiyositoz X, pulmo-
ner eozinofilik graniloma veya pulmoner Langerhans
hiicreli grantlamatoz olarak da adlandinlir [4,5].
Hastaligin kesin olusumu bilinmememekle birlikte sigara-
nin en oOnemli etken oldugu bildirilmektedir [1-4].
Literatiirde erkek cinsiyette daha sik goruldagi belirtil-
mesine ragmen her iki olgumuz da kadindi ve hastalik
akcigerlerde sinirliydi, her iki olgu da aktif sigara icicisiydi.

Hastalarin %25’i asemptomatiktir ve rastlantisal ola-
rak cekilen akciger grafisindeki anormallikten slipheleni-
lir. En sik rastlanan semptomlar ise oksirik ve eforla
ortaya ¢ikan nefes darligidir. BT goriintuleri tipiktir, diffiiz
bilateral simetrik ve daha ¢ok ust zonlari tutan baslangic-
ta nodiler daha sonra retiktlonoddler ve kistik lezyonlar
mevcuttur, kostafrenik bolgedeki parankim korunmustur
[4,6]. Birinci olgumuzda YCBT kesitlerinde yaygin kistik
lezyonlar tespit edildi ve hasta hospitalize edildiginde
spontan pnémotoraks gelisti. ikinci olgumuzda ise semp-
tomlar oksurik ve nefes darligi idi ve radyolojik bulgular
daha cok retiktlonoduler lezyonlar seklindeydi.

Hastallk seyrinde %4-17 oraninda pndmotoraks,
%11-79 oraninda niks pndémotoraks gorulir, hasta klini-
ge ilk pndmotoraks ile basvurabilir. Mendez ve ark. seri-
lerindeki pnédmotoraks oranini %16 olarak tespit etmisler
ve bu olgularin pnémotoraks olmayan gruba goére daha
gen¢ oldugunu, niiks oraninin da %63 oldugunu bildir-
mislerdir [4]. Watanabe ve ark. pnémotoraks oranini
%25 olarak tespit etmisler ve pnémotoraks gelisiminin
klinik seyri etkileyen en édnemli faktor oldugunu bildirmis-
lerdir [1].

Pulmoner LHH’da radyolojik bulgular hastaligi kuvvet-
le dustundirmekle beraber kesin tani doku biyopsisi ile
konulmaktadir. Tani i¢in, akciger parankimindeki lezyonu
olusturan baslica hiicreler olan “Langerhans” hiicrelerinin
imminohistokimyasal olarak S-100 proteini ile gosteril-
mesi gerekmektedir. Tani histopatolojik olarak CD1A
antijeni ile pozitif boyanma ile ve intrasitoplasmik Birbeck
grandllerinin gosterilmesiyle desteklenmektedir [3,5].

Ayirici tanida en sik lenfanjiyoleiyomyomatozis ile
karismaktadir, bu hastallk ¢ocuk dogurma yasindaki
bayanlarda siktir ve YCBT’de ¢ok sayida ince duvarli 1 cm
capindaki kistler akciger parankimine yaygin olarak dagil-
mistir [6]. Ayrica LHH’de gorilen nodullerin olmamasi ve
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Sekil 4. Olgu 2'ye ait BT kesitlerinde Ust zonlarda retikilonoddiler ve
kistik lezyonlar mevcut, kostafrenik bolgeler korunmus

Sekil 5. A. Akciger parankimi igerisinde oval-yuvarlak nikleuslu, eozi-
nofilik infiltrat ve odaksal yogunlasan mononukleer tipte iltihabi hiic-
reler (HE x 40) (olgu 2). B. Tipik Langerhans hiicreleri (HE x 400)

kostafrenik agidaki parankimin de tutulmasi ayirici tanida
Oonemlidir.

Hastalik spontan veya sigarayi birakmakla remisyona
girebilir. Akciger parankim infiltrasyonunda ilerleme ve
fibrozis sonucu progresif solunum yetmezligi gelisebilir.
Mortalite orani %5 civarindadir. Tedavide steroid ve sito-
toksik ajanlar kullanilmaktadir. Lezyonlarin yayginhig,
kistik yapilasma, tekrarlayan pndomotoraks ve difflizyon
testlerinin disukligu steroid tedavisine baslama endikas-
yonlaridir [1]. Her iki olguda sigara biraktirildi ve pnémo-
toraks gelisen olgumuzda medikal tedavi uygulandi.

Birinci olgu postoperatif 13. ayda olup hafif nefes darlig
ile ilagsiz takip edilmektedir. ikinci olgu ise postoperatif
12. ayda olup sigarayl biraktiktan sonra nefes darlig
diizelmis sekilde takip edilmektedir.

Geng, sigara icen ve spontan pndmotoraks gelisen ve
tipik radyolojik gorintileri olan hastalarda pulmoner
Langerhans hicreli histiyositoz akla gelmelidir. Hastaligin
seyrinde 6nemli risk faktor( olan sigara mutlaka birakil-
malidir. Bu hastalarda tani amaciyla veya niks spontan
pnomotoraks tedavisi icin cerrahi gerekebilir. Cerrahi
tedavide niksu 6nlemek amaciyla plevral isleme ihtiyag
duyulabilir, ancak genc¢ hastalarda ileri donemde trans-
plantasyon gerekebiliceginden bu islem mumkin oldu-
gunca sinirli tutulmaldir.
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