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PULMONER LANGERHANS HUCRELI HiSTiYOSITOZ:
SIGARANIN BIRAKTIRILMASI iLE AKCIGER LEZYONLARI
DUZELEN BAYAN OLGU
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OZET

Nadir goérulmesi ve tedavisiz tamamen duzelme 6zelligi ile pulmoner langerhans hucreli histiyositoz olgumuzu sunduk.
Kirkbir yasinda kadin hasta kuru okstruk ve halsizlik yakinmalari ile hastanemize kabul edildi. Yirmi yildir ginde bir paket sigara
icmekteydi. Akciger rontgenograminda Ust ve orta loblarda daha belirgin olmak Gzere difUz noduler infiltratlar mevcuttu. Yksek
rezolUsyonlu akciger tomografisinde multipl ktctk noduler lezyonlar gortldu. Pulmoner Langerhans huicreli histiyositoz tanisi
agik akciger biyopsisi ile konuldu. Hastalik akcigerierle sinirli idli, herhangi baska bir lokalizasyonda saptanmadi. Semptomlar ve

radyolojik bulgular tedavisiz ve sigara biraktirarak 3 ay sonra belirgin duzeldi. YRBT'de pulmoner lezyonlar kayboldu.

Anahtar kelimeler: pulmoner Langerhans hicreli histiyositoz, sigara biraktriimasi

SUMMARY

A Case of Pulmonary Langerhans’ cell Histiocytosis:
Improved Pulmonary Lesions After Smoking Cessation
in a Female Patient

We presented a case of pulmonary langerhans cell histiocytosis with spontaneous remission. A 4 1-year old woman was
admitted to our hospital with dry cough and fatigue. She had been smoking 20 cigarettes a day for 20 years. Chest X-
ray film revealed diffuse nodular infiltrates in the predominantly middle and upper lung fields. HRCT showed muiltiple
small noduler lesions. Pulmonary Langerhans’ cell histiocytosis was diagnosed with open lung biopsy. The disease was
limited to the lung, since further investigations did not show any other localization. The symptoms and radiographic
findings improved markedly within 3 months after the onset of symptoms without treatment and upon cessation of
smoking. The HRCT scan follow-up showed resolution of pulmonary lesions.
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GIRis

Pulmoner Langerhans Hucreli Histiyositoz
(PLHH), diger adiyla eozinofilik grantloma, histiyositoz
X grubunda yer alir ve eriskin yasin bir hastaligidir.
Son yillarda hastaligin ¢cok nadir oldugu
dusunulmemektedir. Yuksek rezolusyonlu akciger
tomografisi (YRBT)'nin kullaniimasi hastaligin tani
konulma oranlarini artirmis ve arttirmaya devam
etmektedir. Spontan remisyonlu ya da ileri donem
bal petegdi gelismis hastalarda tani konulamamakta
bu nedenle de oldugundan daha az tani almaktadir.
PLHH sigara ile iliskili parankimal akciger hastaliklar
arasinda ge¢mektedir. GUnumuzde artan sigara
bagimliigi, tani yontemleri ve tedaviye yanit bu
hastaligin énemini arttirmistir (1),

Biz de acik akciger biyopsisi ile tani koydugumuz
ve sigara biraktirma disinda tedavi vermedigimiz
takiplerinde tam yanit aldigimiz olgumuzu sunu-
yoruz.

OLGU SUNUMU

Kirkbir yasinda kadin hasta 3-4 aydir suren ve
giderek artan oksuruk, terleme, halsizlik, nefes darligi
yakinmalari ile servise kabul edildi. Ozge¢misinde
20 paket yil sigara oykusu vardi. Fizik muayenede
vital bulgular stabil, sistem muayeneleri normaldi.
Tam kan tahlilinde hemoglobin 12,1 g/dL, beyaz
kiire 8300/mm>, trombosit 325000/mm?>, total
eozinofil 200 /mm3, sedimentasyon 20 mm/saat
bulundu. Rutin biyokimya incelemesi normal olarak
saptandi. Posterioc-anterior akciger rontgenograminda
bilateral sinirlar ddzensiz kaba mikronoduler
infiltrasyonlar izlendi (Resim 1a, b). Kadin dogum,
gastroenteroloji konsultasyonlarinda herhangi bir
patolojiye rastlanmadi. Kollajen doku belirtecleri
(ANA, antiDNA, RF), cANCA, pANCA, tumor
belirtecleri negatif bulundu. ARB 3 kez menfi
bulundu, daha sonra kultGrlerinde de dreme olmadi.
SFT bulgulart FVC %73, FEV1%62 idi. Hastanin
YRBT kesitleri Resim 2'de izlenmektedir. Hastanin
direk kafa grafisinde herhangi kistik bir lezyon
izlenmedi. ki kez fiberoptik bronkoskopi (FOB) ve
transbronsial akciger biopsisi (TBAB) yapildi. ikisinde
de akciger dokusu olmasina ragmen fibrozis disinda
bulguya rastlanmadi.

Resim 1a: PA-akciger rontgenograminda yaygin, duzensiz,

kaba noduler dansiteler,
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Resim 1b: Ust alanlarda izlenen kaba noduler dansite artislari.
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Resim 2a, b: YUksek rezolusyonlu akciger tomografi kesitlerinde

peribronsiyal yerlesmis noduller, peribronsiyal kalinlasmalar.



Hastaya bu bulgularla kesin tani konulmasi
amaciyla acik akciger biyopsisi yapildi. Alt lobdan
ve Ust lobdan ornekler alindi, materyallerinin
makroskopik incelemesinde duzensiz sinirli gri-
beyaz renkte sert kivamda nodul yapilari izlendi.
Mikroskopik incelemede ise, her iki materyalde,
parankimde, subplevral ve peribronsiolar alanlarda,
interstisyel selluler noduler infiltratlar goruldu
(Resim 3a). Arada normal géranumilu parankim
alanlan birakarak, subplevral ve dzellikle peribrons-
ioler dagiim gosteren noduler infiltrasyonlarda
lenfositler, eozinofiller, notrofiller, plazma hucreleri
ve fibroblastlar yanisira elonge, oval veya reniform
NUkleuslu, Nnukleer centiklenmeler gosteren Langerhans
hucreleri dikkati cekti. Noduller icinde ve komsu
alveollerde kahverengi pigment iceren makrofajlar
(smoker’s makrofaj) mevcuttu (Resim-3b) .Bazi
nodullerin santralinde asellUler skar alanlar izlendi.
Yapilan immunhistokimyasal calismalarda Langerhans
hucreleri CD1a ve S-100 ile pozitif boyanma gosterdi
(Resim-3c¢). Mevcut histomorfolojik ve immunhisto-
kimyasal bulgularla olguya Langerhans hucreli
histiositoz tanisi konuldu. Hastanin direk kafa
grafisi tekrar ve kemik grafileri ¢ekildi, normal
bulundu, abdomen ultrasonografisi normal
izlendi. Herhangi bir ekstrapulmoner tutulum
saptanmadi. Hastaya sigarayi birakmasi onerilerek
takibe alindi.

Hasta acik akciger biyopsisi sonrasi 1 ay sonra
tekrar degerlendirildi. Semptomlarindan dispne
ve Oksurukte azalma izlenirken sadece gogus
agrisi yakinmasi mevcuttu. Solunum fonksiyon
testi (SFT)'nde FVC %64, FEV1 %66, DLCO %80
idi. PA akciger réontgenograminda belirgin
duzelme izlenmesi Uzerine tekrar YRBT cekildi.
Olgunun bu YRBT'sinde belirgin duzelme izlendi
(Resim 4a,b). Hastanin bu iki ay boyunca
hastanede kaldigi ve operasyon sonrasinda ve
hastanede kaldigi sure icerisinde sigara icmedidi
ogrenildi. Hastaya sigarayi kesinlikle birakmasi,
hastaliginin sigara icimi ile direk iliskili oldugu
anlatildi. Sigara birakmasi konusunda gerekli
Oneriler yapilarak ve bu konuda da desteklenerek
takibe alindi. Olgunun bir ay sonraki kontrolinde
semptomlari tamamen dgerilemisti, sigara
icmiyordu. YRBT'si resim-5'de izlenmektedir.
Solunum fonksiyon testleri FVC %77, FEV1 %80
ve DLCO %97 olarak saptandi. Olgumuzda

Pulmoner Langerhans hucreli histiyositoz

pasvurusundan itibaren dclncu ayda sigara

biraktiriimasi ile tam radyolojik duzelme izlendi.

Resim 3b: Selltler noduler infiltrasyonlar, lenfosit, eosinofil
l6kosit, plazma hucresi, makrofaj ve Langerhans hucrelerinden

olusmaktaydi (H&E X200).

Resim 3c: CD1a immunhistokimyasal calismasinda Langerhans

hucrelerinde pozitif boyanma.
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Resim 4: Acik akciger biyopsisi sonrasi yuksek rezoltsyonlu

akciger tomografisinde nodullerde gerileme izlenmekte

Resim 5a, b: Sigara biraktiktan sonraki G¢uncu ayda YRBT

kesitlerinde tama yakin duzelme, noduller ve peribronsiyal

kalinlasmalarda kaybolma.

TARTISMA

PLHH nisbeten nadir gordlen, sigara ile iliskili,
geng eriskinleri etkileyen parankimal akciger hastaligidir.
Her yasta gorulebilmekle birlikte daha sik 20-40 yas
arasinda pik yapar. Onceki yayinlarda erkeklerde daha

cok goéruldugu bildirilse de son yillarda bu farklilk
sigara icmenin kadinlarda da artmasi ile kaybolmustur.
Akciger disi tutulum daha az siklikla izlenir ve en sik
kemik, deri, pituiter bez, lenf bezi ve diger organlar
tutulur(!-5). Bizim olgumuz 41 yasinda kadin hastaydi
ve ekstrapulmoner tutulumu yoktu.

PLHHMIN YRBT bulgusu tipiktir, fakat ayinc tanida
lenfanjiyoleyomiyomatoz, sarkoidoz, tuberoskleroz,
hipersensivite pndmonisi dusunulmelidir. Sigara icen
geng eriskinlerde Ust ve orta alanlarda interstisyel
kalinlasma ile birlikte, multipl noduler ve kistik lezyonlar
PLHH icin tipiktir. Hastalik ilerledikce noduller kaviteye,
kaviteden kalin cidarli kiste, daha sonra da yerini ince
cidarl kistlere birakir. Nodul ve Kistlerin bir arada Gst
alanlarda goéruldugu patognomonik gorunum her
hastada izZlenmez(6.7). Bizim olgumuzda sinirlar belirsiz
noduller hakimdi, birkac kesitte cok ktcuk icinde erime
odagi olan nodul mevcuttu.

Klinik bulgular, SFT, YRBT bulgular ve TBAB ile
tani konulabilir. Bronkoalveoler lavaj (BAL)'da
Langerhans hdcrelerinin kantitatif sayimi %5'den
yuksek olmasi taniyr destekler. Sigara icenlerde, diger
parankimal akciger hastaliklarinda ve hatta normal
kisilerde de Langerhans hiicresi BAL'da izlenirl!-2.7).
Olgumuzda BAL'da Langerhans hucresinin kantitatif
Olcimunt yapamadik. Bizim olgumuzda iki kez FOB
ile transbronsiyal biyopsi yapildi, akciger dokusu yeterli
oldugu halde tani koydurucu olmadi. TBAB
materyalinin mikroskopik incelemesinde alveol
duvarlarinda kalinlasma yapan hafif siddette fibréz
bag doku artimi, az sayida mononukleer iltihabi hticre
ve alveoler makrofajlar ile karakterize non-spesifik
dedisiklikler izlendi. Doku tanisi icin bizim olgumuzda
oldugu gibi TBAB'si yetersiz kalabilir. Mayo klinigin
102 olguluk serisinde 29 olguya TBAB'si yapiimis
sadece 6 olguya tani konulabilmistir®). Olgumuza
PLHH tanisi acik akciger biyopsisi ile konuldu. John-
Hopkinsten yapilan bir calismada biyopsi olmadan
radyolojik idiyopatik pulmoner fibrozis/ usual interstisyel
(IPF/UIP) tanisinin pulmonolajistler tarafindan daha
cok kabul goérdugu, fakat patognomonik olsa bile
lenfanjiyoleyomiyomatoz ve PLHH'de radyolojik taninin
kabul gérmedidi bildirilmistir 7).

Patolojik bulgular da hastaligin evresine gore
degisir. Erken evrede kU¢uk hava yollarina komsu
1-5 mm ¢capinda noduler lezyonlar, Langerhans
hucre topluluklan izlenirken bu lezyonlar selltler
nodulden fibrotik nodul ve bal petegi akcigere



kadar degisim ve progresyon gosterir. Langerhans
hucresi gérulmeyen olgularda tani koymak guctar.
Hematoksilen-eozin boyasi ile artmis Langerhans
hucreleri izlenerek tani konulabilir.

Immunhistokimyasal incelemeler, S-100 protein,
CD1a ve HLA-DR boyalari Langerhans hacrelerini
tanimada anlamiidir® ). Bizim olgumuzda da CD1a
ve $-100 ile pozitif boyanma izlendi.

Olgumuzun YRBT kesitlerinde kist izlenmemesi,
kaviter nodullerin cok az olmasi, genellikle sinirlari
belirsiz nodullerin hakimiyeti, ayni sekilde patolojik
incelemesinde de selltler nodullerin hakimiyeti,
bal petegi olmamasi iyi prognozu gostermektedir.
Olgumuza sigara biraktirilmasi ile tama yakin
radyolojik duzelme gostermesi de bunu destekle-
mektedir.

PLHH sigara ile iliskili akciger hastaliklari
arasinda yer ahrl*5]. PLHH'in tedavisinde en
onemli adim sigaranin biraktiriimasidir(.10.11).
Birkac yayinda sigara birakildiktan sonra objektif
radyolojik ve fizyolojik duzelme bildiriimekle birlikte
sigaranin uzun donem etkisi ve mortaliteye etkisini
gosteren bir calisma yoktur. Bu yayinlarda
genellikle sigara biraktirma ile steroid tedavisi
birliktedir(10.12). Tek basina sigaranin biraktinlarak
duzelme izlenen yayinlar ise daha az sayida ve
olgu sunumlar seklindedir(13.14). Ekstrapulmoner
tutulumlu olguda sadece sigara biraktirma ile
kemik (kot ve mandibula) tutulumlari
duzelmistir(13]. Yine Japonya'dan bildirilen bir
genc¢ erkek olguda sigara biraktirilmasi ile
lezyonlarin tedavisiz 2 ay icinde geriledigi
bildirilmistir (14). Olgumuzda sigara biraktiriimasi
disinda tedavi uygulanmadi. Tetkikleri suresince
ve acik akciger biyopsisi sonrasi degerlendiriimesin’
de genel durumu stabil idi, kortikosteroid tedavi
uygulanmadi. Olgumuzun YRBT bulgular ve SFT
dederleri sigara biraktiktan sonra tamamen
duzeldi.

PLHH tanisi sigara icen geng eriskinlerde
mutlaka akilda tutulmali, akciger réntgenogramin’
da kist, nodul ve retiktlonoduler infiltrasyonlar
olanlarda YRBT bulgulari dikkatle degerlendirilme-
lidir. Histo patolojik tani konulmali ve bu olgularin
semptomlari ve solunum fonksiyonlari dikkate
alinarak tedavisiz takibe alinmalidir. PLHH tanisi
konulan butun olgularda sigara biraktirimasi icin
Ozel efor sarfedilmelidir.
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