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OZET

18 yasinda erkek hasta 1 yildir nefes darligi ve
Oksuruk sikayeti ile klinigimize geldi. 18 paket/
yil sigara (aktif icici) 6ykusui vardi. Yiiksek ¢o6zi-
nurlikla bilgisayarli tomografisinde (YCBT); her
iki akcigerde 1ust loblarda daha belirgin olan
Kistik gérunumler, sag ust lob, orta lob ve her iki
alt lobda milimetrik nodiiller izlendi. Hastanin
semptomlarimin hafif ve solunum fonksiyonlarinin
normal olmasli nedeni ile steroid tedavisi vermedik.
Ancak hasta sigaray1 birakti. Hastanin semptom-
lar sigaray1 biraktiktan sonra geriledi. 6 yil sonra
cekilen toraks YCBT'de her iki akcigerdeki yaydgin
Kistik lezyonlarin ve nodiler gorinimlerinin
azaldidi izlendi. Biz de nadir bir hastalik olmasi
nedeni ile olgumuzu burada sunduk.

iRis
Langerhans htucreli histiyositozis (LHH) ¢ok
cesitli Klinik tablolar1 ve sonuclari bulunan,
siklikla ¢ok fazla sayida langerhans hiicre-
lerinin granulomlar olusturacak bicimde

dokulara infiltrasyonu ile karakterize olan,
nedeni bilinmeyen bir bozukluklar grubunu

SUMMARY

An 18 year old male patient referred to our clinic
with the complaints of breathlessness and cough
for the last year. He had a smoking history of 18

package/year(current smoker). In high resolution
computed tomography (HRCT), cystic apperances
which were more marked in upper lobes, milimetric
nodules in upper right lobe, middle lobe and both
lower lobes were observed. We didn't treat with
steroid because his symptoms are mild and his
pulmonary functions are normal. However,
patient stopped smoking. The symptoms regressed
at patient who withdraw smoking. Six year later in
the HRCT, nodular appearances and widepread
cystic lesions were observed to decrease in both
lungs. We presented our case here because of a

rare disease.

Kapsamaktadir (1). LHH tek organ tutulumu
ve multisistemik hastallk olmak uizere iki
ana gruba aynlir (2). Birden fazla tutulumu
olmayan sadece akcigerlerde sinirli olan LHH;
pulmoner langerhans hicreli histiyositozis
(PLHH), pulmoner eosinofilik grantilom, pul-
moner langerhans hiicreli graniilomatozis,
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pulmoner histiosit ozis X olarak da bilinmek-
tedir (3). PLHH; 20-40 yaslarda daha sik
gorulen, cogunlukla geng¢ sigara icenlerde
meydana gelen nadir gorulen bir hastaliktir.
Nadiren soliter osteolitik kemik lezyonlari
da gorilebilir. Gortilme sikhid@i tam olarak
bilinmemekle birlikte nedeni bilinmeyen
interstisyel akciger hastalid olup acik akci-
der biopsisi yapilan hastalarda %5 oraninda
saptanmistir (4). Biz de nadir bir hastalik
olmasi nedeni ile olgumuzu burada tartis-
may1 uygun bulduk.

OLGU

18 yasinda erkek hasta 1 yildir eforla nefes
darhgi, 6 aydir kuru Okstruk ve sirtinin her
iki tarafinda nefes almakla artan agn sika-
yeti ile Klinigimize geldi. 18 paket/y1l sigara
(aktif icici) oykiisii vardi. Fizik muayenesin-
de; solunum sisteminde dinlemekle solunum
sesleri hafif derinden geliyordu. Solunum
fonksiyon testi (SFT), karbonmonoksit diftiz-
yon (DLCO) testi normal sinirlar icinde idi.
Posteroanterior (PA) akciger grafisinde her
iki akciger ust-orta zon periferinde daha
belirgin retikulonoduler dansite artisi me-
vcuttu (Resim 1). Yiiksek ¢ézunurliukli bilgi-
sayarli tomografi (YCBT)’sinde; her iki akci-
derde ust loblarda daha belirgin olmak tlizere
yaydin, ince duvarli, ¢cok sayida kistik goru-
numler izlendi. Sag tst lob, alt lob, sag major
fissur komsulugunda, her iki alt lobda mili-

L 4

Resim 1. PA akcider grafisinde her iki akciger ust-
orta zon periferinde dansite artisi.

metrik nodiiller izlendi (Resim 2). Bronkosko-
pik bronkoalveolar lavaj (BAL) Orneginde
langerhans hiicresi saptanmadi ve BAL ince-
lemesi normal sinirlar icerisindeydi. Sigara
oOykusu olan erkek olgumuza tipik ust lob-
larda baskin olan noduler ve Kistik goriinum-
lerle PLHH tanis1 koyduk. Hastaligin tedavi-
sinde ilk basamak sigaranin birakilmasi olup
nitekim olgumuz da sigaray1 birakti. Hasta-
higin spontan remisyon potansiyeli olmasi ve
hastanin solunum fonksiyonlart normal ve
genel durumu iyi olmasi nedeni ile sistemik
steroid tedavisini bagslamadik. Hasta 6 yildir

Resim 2. Sag st lob, alt lob, sadg major fissur komsulugunda, her iki alt lobda milimetrik nodiiller.
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Resim 3. Hastanin 6 yil sonra ¢ekilen YCBT'de Kistik lezyonlarin ve nodiiler gériintimleri.

Klinigimizde takipte olup SFT ve DLCO test-
leri normal sinirlar icinde seyretmektedir.
Hastanin 6 y1l sonra ¢ekilen YCBT'de de her
iki akcigerdeki yaygin Kistik lezyonlarin ve
noduler gériniimlerinin azaldid@i izlenmistir
(Resim 3).

TARTISMA

Eriskinlerde LHH'nin akciger tutulumu; genel-
likle tek bir sistem hastalid@ olarak gorulir
ve distal bronsiyolleri infiltre edip yikimlarina
yol acan, fokal langerhans hiicreli grantlom-
larla karakterizedir. Nadir oldugu bilinse de
hastalidin ileri formlarinda gelisen fibrozis,
spontan remisyonlar ve asemptomatik olgu-
lar nedeni ile oldugundan daha az tanm aldigi
bildirilmistir (5).

PLHH’in etyolojisi net olarak bilinmemekle
birlikte hastaligin siklikla sigara icenlerde
goriilmesi sigaranin gevresel bir faktor oldu-
dunu dusundurir. Nitekim yaymlanan bir
seride 102 PLHH tanili hastanin 97’sinin (%93)
sigara Oykusune sahip oldugu, bu olgularin
da 69’unun halen sigara ictigi, 28’inin siga-
rayl birakmis oldugu bildirilmis (6). Sigara-
nin hangi mekanizma ile hastaliga neden
oldugu net olarak bilinmemekle birlikte bu
konuda cesitli hipotezler ileri strtlmustur.
Bunlardan biri bombesin hipotezidir. Buna
dgore sigara dumani néroendokrin hiicreler-
den bombesin like peptidlerin sekresyo-

nunu stimiile eder. Bombesin like peptidler
de makrofajlardan akciger injurisinde rol alan
sitokinlerin sekresyonunu ve fibroblastlari
stimule eder (7). Sigara dumaninda bulunar
tobako glikoproteinin patogenezde rolii oldugu
dusuntiilmus. Bu glikoprotein normalde len-
fosit farklllasmasim1i ve lenfokin uretimini
tetiklerken PLHH’li hastalardaki lenfositler
bu proteine anormal yanit verir. PLHH’li
hastalarda interlokin-2 (IL-2) tUretimi azalir
(8). IL-2 normalde histiyosit proliferasyonu
inhibe ederken bu hastalarda tretimi azal-
did1 icin langerhans hiicreleri bu ortamda
asir1 ¢cogalir. Nitekim IL-2 tedavisi ile lezyon-
larda gerileme bildirilmistir (9). ileri striilen
diger bir mekanizma da; bronsiol epitel hticre-
lerinin neoantijen ekprese ederek badisik
yanitin hedefi oldugu ve bu nedenle hiper-
plastik veya displastik bronsiol lezyonlarinin
gelistigi ve sigara icilmesinin de bronsiol
epitelindeki degisiklere zemin hazirladig
seklindedir (1). Bununla birlikte hastaligin
nadiren de olsa sigara icmeyen erigkinlerde
ve Kkucguk ¢ocuklarda ortaya ¢ikmasi hastali-
din patogenezinde sigara disinda farkh etken-
lerin de oldugunu dustindiirtr.

Hastaligin Klinigi oldukca degisken olabilir.
Yayain akciger tutulumuna karsin klinik belir
tiler olmayabilir. Hastalarda goériilen semptom-
lar siklik sirasina gore non-prodiiktif 6kstiriik,
egzersiz dispnesi, halsizlik, kilo kaybi, gogus
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agdrisl, ates, hemopti zi gibi yakinmalan ice-
rir (10).

SFT’leri normal olabildidi gibi obstriiktif,
restriktif, mikst tipte solunum fonksiyon
bozuklugu gorulebilir (5). Hastalarin ¢cogun-
lugunda obstriiktif fonksiyonel bozukluk
gorulir. Vital kapasite azalirken, total akciger
kapasitesi hafif degisir ve RV/TLC artar (1).
DLCO kapasitesinde azalma en sik Karsilasi-
lan fonksiyonel bozukluktur (11). Radyolo-
jik dedisiklikler ¢cok belirgin olmasina karsin
solunum fonksiyonlar1 normal olabilir. Nite-
Kim olgumuzun ilk goéruntilenen YCBT’'de
yaydin kistik ve nodiiler gériiniimlerin olma-
sina ragmen SFT ve DLCO testi degerleri
normal simirlar i¢erisinde olmasi bu durumu
destekler niteliktedir.

Hastalarin akciger grafilerinde retikiillono-
diiler infiltrasyon en sik rastlanan radyolojik
anormalliktir. Kostofrenik sinusler korunur.
Her iki akcigeri simetrik olarak tutan, ust ve
orta akciger alanlarinda yaygin olan infilt-
ratlar icerisinde Kistik lezyonlar gorulebilir
(12). Olgumuzunda akciger grafisinde kosto-
frenik siniisler korunmus olup, tst-orta zon
hakimiyeti olan bilateral retikiilonoduler in-
filtrat ve Kistik lezyonlarnt mevcuttu. Toraks
YCBT goruntulemesi PLHH dusuntlen bir
hastada mutlaka planlanmalidir. YCBT’'de
akcigerin periferik ve merkezini etkileyen,
ust ve orta loblarda hakim olma 6zelliginde
olan, iyi sinirlh olmayan kiicuk noduller, ka-
viteli nodiiller, ince ve kalin duvarl Kistler
gorulur. Nodillerin dagilimi sentrlobulerdir
(1). YCBT izlem calismalan nodullerin kavi-
teli nodullere daha sonra sirasiyla kalin ve
ince duvarh Kistlere doénustuguni goster-
mistir (13).

Hastaligin tanisinda klinik ve toraks YCBT
yeterli olabilir (13). Bizim olgumuzda PLHH
tanis1 Klinik ve radyolojik olarak konuldu.
YCBT gor untulemesi lenfanjiyoleyomiyoma-

tozis, sarkoidoz, hip ersensitivite pndmonisi
ile kKarisabilir. Yaygin Kistik gérintiim en ¢ok
lenfanjiyoleyomiyomatozis ile Kkarisabilir.
Ancak PLHH daha cok sigara icen geng er
keklerde goriilmesiyle ve nispeten daha ka-
Iin duvarh Kistlerin nodiillerle birlikte olmasi,
alt loblarin kismen korunmasiyla daha ¢ok
kadinlarda gorulen akcigerin biitiin alanla
rinda yaygin daha ince duvarl Kistlerle karak-
terize olan lenfanjiomatozisten ayriir (1).
Atipik radyolojik bulgular varsa bronkoskopi
ya da cerrahi girisim gibi diger tani yontem-
leri Kullanilabilir (15, 16). Stipheli olgularda
BAL taniya yardimci olup, nétrofil ve eosino
fillerde hafif artma goriilir. Aktif hastalikta
total lenfosit sayisi da artabilir. BAL'da %35
tizerinde langerhans hiicresi taniyr destekler.
Ancak sigara icenlerde, diger interstisyel
akciger hastaliklarinda ve normal Kisilerde
de gorulebilir (15). Langerhans huicrelerinin
S-100 ile boyanir. Bu hiticreler CD-1 pozi-
tiftir ve spesifik monoklonal antikor ile tani-
nabilir. Elektronik mikroskopik incelemede
langerhans hiicrelerinin sitoplazmalarinda
birbeck graniilii veya pentalaminer cisimcik
ler izlenebilir (17). BAL sanilanin aksine ¢ok
disuk duyarlihga sahiptir ve hastaligin tanr-
sinda nadiren yararhdir (1). Nitekim bizim
olgumuzda da BAL’da langerhans hiicresi
saptanmadi ve BAL incelemesi normal sinir-
lar icerisindeydi. Akcigerde izole yaygin Kistik
lezyonlar bulunan kadinlarda, sistemik kor-
tikosteroidler tarafindan degerlendirilen bas
Kin nodtuler lezyonlar1 bulunan semptomlu
hastalarda ve atipik sekilde gelen hastalards
da akciger biyopsisi yapilabilir. Yaygin yikici
lezyonlarnt bulunan hastalarda, asir1 cerrahi
risk bulunmasi nedeniyle akciger biyopsisi
yapilmasi dogru olmayabilir (1).

Hastaligin tedavisinde ilk basamak sigaranir
birakilmasidir. Progresif ve sistemik semp-
tomu olan hastalarda steroidler kullanilabi-
lir. Steroidler 0.5-1 mg/kg /gun 6-12 ay
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Kullanilabilir (1). Steroid tedavisinin sigara
Kesildikten sonra Kkullanilmasi
Olgumuzun ilk klinigimize gelisinde hafif efor

uygundur.

dispnesi vardi. Ancak solunum fonksiyon-
lann normal ve genel durumu iyi idi. Biz sis-
temik steroid tedavisi baslamadik. Multior-
dan tutulumu olan ya da steroide yanit ver-
meyen olgularda metotreksat, siklofosfamid,
vinblastin gibi kemoterapi ilaglarn verilebilir.
Akcidger fonksiyonlarinda hizli bozulma, semp-
tomlar nedeni ile ciddi fonksiyon kaybi, sigara
birakilmasina ve immiunsupresif tedaviye yanit
yoksa transplantasyon dusunulmelidir (5)

Hastaligin seyri cok degiskendir (18). Hasta-
larn yaklasik yarisinda tedavi ile veya teda-
visiz Klinik rady olojik diuizelme goruliirken,

%20 hastada niikseden pnémotoraks, solu-
num yetmezligi ile kronik kor pulmonale gibi
erken siddetli belirtiler bulunabilir. Hastalarin
%30’da cesitli siddette kalici semptomlar
goOsterebilir (1). Sigara ile hastalik arasindak
guclu iliski bu hastalarda sigaranin birakil-
masint zorunlu Kilar. Sigara birakildiktan
sonra hastalidin geriledigi bildirilmistir (19).
Bizim olgumuzun da sigaray1 biraktiktan sonra
hastaliginin Klinik ve radyolojik olarak geri-
lemis olmasi bu teoriyi destekler niteliktedir.
Bununla birlikte sigarayr birakmanin uzun
donemdeki sonuclara yararli etkisi hentiz
kesinlesmemis ve sigara birakilmasina karsin
birkag niiks olgusu da bildirilmistir (20). Bu
nedenle sigara birakmanin uzun dénemdeki
etkileri tizerine yeni arastirmalar yapilmahdir.
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