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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.
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ÖZET 

18 yafl›nda erkek hasta 1 y›ld›r nefes darl›¤› ve

öksürük flikayeti ile klini¤imize geldi. 18 paket/

y›l sigara (aktif içici) öyküsü vard›. Yüksek çözü-

nürlüklü bilgisayarl› tomografisinde (YÇBT); her

iki akci¤erde üst loblarda daha belirgin olan

kistik görünümler, sa¤ üst lob, orta lob ve her iki

alt lobda milimetrik nodüller izlendi. Hastan›n

semptomlar›n›n hafif ve solunum fonksiyonlar›n›n

normal olmas› nedeni ile steroid tedavisi vermedik.

Ancak hasta sigaray› b›rakt›. Hastan›n semptom-

lar› sigaray› b›rakt›ktan sonra geriledi. 6 y›l sonra

çekilen toraks YÇBT’de her iki akci¤erdeki yayg›n

kistik lezyonlar›n ve nodüler görünümlerinin

azald›¤› izlendi. Biz de nadir bir hastal›k olmas›

nedeni ile olgumuzu burada sunduk.
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kapsamaktad›r (1). LHH tek organ tutulumu

ve multisistemik hastal›k olmak üzere iki

ana gruba ayr›l›r (2). Birden fazla tutulumu

olmayan sadece akci¤erlerde s›n›rl› olan LHH;

pulmoner langerhans hücreli histiyositozis

(PLHH), pulmoner eosinofilik granülom, pul-

moner langerhans hücreli granülomatozis, 

G‹R‹fi

Langerhans hücreli histiyositozis (LHH) çok

çeflitli klinik tablolar› ve sonuçlar› bulunan,

s›kl›kla çok fazla say›da langerhans hücre-

lerinin granulomlar oluflturacak biçimde

dokulara infiltrasyonu ile karakterize olan,

nedeni bilinmeyen bir bozukluklar grubunu
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Resim 2.  Sa¤ üst lob, alt lob, sa¤ major  fissur komflulu¤unda, her iki alt lobda milimetrik nodüller.

Resim 1.  PA akci¤er grafisinde her iki akci¤er  üst-
orta zon periferinde dansite art›fl›.

metrik nodüller izlendi (Resim 2). Bronkosko-

pik bronkoalveolar lavaj (BAL) örne¤inde

langerhans hücresi saptanmad› ve BAL ince-

lemesi normal s›n›rlar içerisindeydi. Sigara

öyküsü olan erkek olgumuza tipik üst lob-

larda bask›n olan nodüler ve kistik görünüm-

lerle PLHH tan›s› koyduk. Hastal›¤›n tedavi-

sinde ilk basamak sigaran›n b›rak›lmas› olup

nitekim olgumuz da sigaray› b›rakt›. Hasta-

l›¤›n spontan remisyon potansiyeli olmas› ve

hastan›n solunum fonksiyonlar› normal ve

genel durumu iyi olmas› nedeni ile sistemik

steroid tedavisini bafllamad›k. Hasta 6 y›ld›r

pulmoner histiosit ozis X olarak da bilinmek-

tedir (3). PLHH; 20-40 yafllarda daha s›k

görülen, ço¤unlukla genç sigara içenlerde

meydana gelen nadir görülen bir hastal›kt›r.

Nadiren soliter osteolitik kemik lezyonlar›

da görülebilir. Görülme s›kl›¤› tam olarak

bilinmemekle birlikte nedeni bilinmeyen

interstisyel akci¤er hastal›¤› olup aç›k akci-

¤er biopsisi yap›lan hastalarda %5 oran›nda

saptanm›flt›r (4). Biz de nadir bir hastal›k

olmas› nedeni ile olgumuzu burada tart›fl-

may› uygun bulduk.

OLGU

18 yafl›nda erkek hasta 1 y›ld›r eforla nefes

darl›¤›, 6 ayd›r kuru öksürük ve s›rt›n›n her

iki taraf›nda nefes almakla artan a¤r› flika-

yeti ile klini¤imize geldi. 18 paket/y›l sigara

(aktif içici) öyküsü vard›. Fizik muayenesin-

de; solunum sisteminde dinlemekle solunum

sesleri hafif derinden geliyordu. Solunum

fonksiyon testi (SFT), karbonmonoksit difüz-

yon (DLCO) testi normal s›n›rlar içinde idi.

Posteroanterior (PA) akci¤er grafisinde her

iki akci¤er üst-orta zon periferinde daha

belirgin retikülonodüler dansite art›fl› me-

vcuttu (Resim 1). Yüksek çözünürlüklü bilgi-

sayarl› tomografi (YÇBT)’sinde; her iki akci-

¤erde üst loblarda daha belirgin olmak üzere

yayg›n, ince duvarl›, çok say›da kistik görü-

nümler izlendi. Sa¤ üst lob, alt lob, sa¤ major

fissur komflulu¤unda, her iki alt lobda mili-
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Resim 3.  Hastan›n 6 y›l sonra çekilen YÇBT’de kistik lezyonlar›n ve nodüler görünümleri.

nunu stimüle eder. Bombesin like peptidler

de makrofajlardan akci¤er injurisinde rol alan

sitokinlerin sekresyonunu ve fibroblastlar›

stimüle eder (7). Sigara duman›nda bulunan

tobako glikoproteinin patogenezde rolü oldu¤u

düflünülmüfl. Bu glikoprotein normalde len-

fosit farkl›laflmas›n› ve lenfokin üretimini

tetiklerken PLHH’li hastalardaki lenfositler

bu proteine anormal yan›t verir. PLHH’li

hastalarda interlökin-2 (IL-2) üretimi azal›r

(8). IL-2 normalde histiyosit proliferasyonu

inhibe ederken bu hastalarda üretimi azal-

d›¤› için langerhans hücreleri bu ortamda

afl›r› ço¤al›r. Nitekim IL-2 tedavisi ile lezyon-

larda gerileme bildirilmifltir (9). ‹leri sürülen

di¤er bir mekanizma da; bronfliol epitel hücre-

lerinin neoantijen ekprese ederek ba¤›fl›k

yan›t›n hedefi oldu¤u ve bu nedenle hiper-

plastik veya displastik bronfliol lezyonlar›n›n

geliflti¤i ve sigara içilmesinin de bronfliol

epitelindeki de¤ifliklere zemin haz›rlad›¤›

fleklindedir (1). Bununla birlikte hastal›¤›n

nadiren de olsa sigara içmeyen eriflkinlerde

ve küçük çocuklarda ortaya ç›kmas› hastal›-

¤›n patogenezinde sigara d›fl›nda farkl› etken-

lerin de oldu¤unu düflündürür.

Hastal›¤›n klini¤i oldukça de¤iflken olabilir.

Yayg›n akci¤er tutulumuna karfl›n klinik belir-

tiler olmayabilir. Hastalarda görülen semptom-

lar s›kl›k s›ras›na göre non-prodüktif öksürük,

egzersiz dispnesi, halsizlik, kilo kayb›, gö¤üs 

klini¤imizde takipte olup SFT ve DLCO test-

leri normal s›n›rlar içinde seyretmektedir.

Hastan›n 6 y›l sonra çekilen YÇBT’de de her

iki akci¤erdeki yayg›n kistik lezyonlar›n ve

nodüler görünümlerinin azald›¤› izlenmifltir

(Resim 3).  

TARTIfiMA

Eriflkinlerde LHH’nin akci¤er tutulumu; genel-

likle tek bir sistem hastal›¤› olarak görülür

ve distal bronfliyolleri infiltre edip y›k›mlar›na

yol açan, fokal langerhans hücreli granülom-

larla karakterizedir. Nadir oldu¤u bilinse de

hastal›¤›n ileri formlar›nda geliflen fibrozis,

spontan remisyonlar ve asemptomatik olgu-

lar nedeni ile oldu¤undan daha az tan› ald›¤›

bildirilmifltir (5). 

PLHH’in etyolojisi net olarak bilinmemekle

birlikte hastal›¤›n s›kl›kla sigara içenlerde

görülmesi sigaran›n çevresel bir faktör oldu-

¤unu düflündürür. Nitekim yay›nlanan bir

seride 102 PLHH tan›l› hastan›n 97’sinin (%93)

sigara öyküsüne sahip oldu¤u, bu olgular›n

da 69’unun halen sigara içti¤i, 28’inin siga-

ray› b›rakm›fl oldu¤u bildirilmifl (6). Sigara-

n›n hangi mekanizma ile hastal›¤a neden

oldu¤u net olarak bilinmemekle birlikte bu

konuda çeflitli hipotezler ileri sürülmüfltür.

Bunlardan biri bombesin hipotezidir. Buna

göre sigara duman› nöroendokrin hücreler-

den bombesin like peptidlerin sekresyo-
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tozis, sarkoidoz, hip ersensitivite pnömonisi

ile kar›flabilir. Yayg›n kistik görünüm en çok

lenfanjiyoleyomiyomatozis ile kar›flabilir.

Ancak PLHH daha çok sigara içen genç er-

keklerde görülmesiyle ve nispeten daha ka-

l›n duvarl› kistlerin nodüllerle birlikte olmas›,

alt loblar›n k›smen korunmas›yla daha çok

kad›nlarda görülen akci¤erin bütün alanla-

r›nda yayg›n daha ince duvarl› kistlerle karak-

terize olan lenfanjiomatozisten ayr›l›r (1).

Atipik radyolojik bulgular varsa bronkoskopi

ya da cerrahi giriflim gibi di¤er tan› yöntem-

leri kullan›labilir (15, 16). fiüpheli olgularda

BAL tan›ya yard›mc› olup, nötrofil ve eosino-

fillerde hafif artma görülür. Aktif hastal›kta

total lenfosit say›s› da artabilir. BAL’da %5

üzerinde langerhans hücresi tan›y› destekler.

Ancak sigara içenlerde, di¤er interstisyel

akci¤er hastal›klar›nda ve normal kiflilerde

de görülebilir (15). Langerhans hücrelerinin

S-100 ile boyan›r. Bu hücreler CD-1 pozi-

tiftir ve spesifik monoklonal antikor ile tan›-

nabilir. Elektronik mikroskopik incelemede

langerhans hücrelerinin sitoplazmalar›nda

birbeck granülü veya pentalaminer cisimcik-

ler izlenebilir (17). BAL san›lan›n aksine çok

düflük duyarl›l›¤a sahiptir ve hastal›¤›n tan›-

s›nda nadiren yararl›d›r (1). Nitekim bizim

olgumuzda da BAL’da langerhans hücresi

saptanmad› ve BAL incelemesi normal s›n›r-

lar içerisindeydi. Akci¤erde izole yayg›n kistik

lezyonlar› bulunan kad›nlarda, sistemik kor-

tikosteroidler taraf›ndan de¤erlendirilen bas-

k›n nodüler lezyonlar› bulunan semptomlu

hastalarda ve atipik flekilde gelen hastalarda

da akci¤er biyopsisi yap›labilir. Yayg›n y›k›c›

lezyonlar› bulunan hastalarda, afl›r› cerrahi

risk bulunmas› nedeniyle akci¤er biyopsisi

yap›lmas› do¤ru olmayabilir (1).

Hastal›¤›n tedavisinde ilk basamak sigaran›n

b›rak›lmas›d›r. Progresif ve sistemik semp-

tomu olan hastalarda steroidler kullan›labi-

lir. Steroidler 0.5-1 mg/kg /gün 6-12 ay 

a¤r›s›, atefl, hemopti zi gibi yak›nmalar› içe-

rir (10). 

SFT’leri normal olabildi¤i gibi obstrüktif,

restriktif, mikst tipte solunum fonksiyon

bozuklu¤u görülebilir (5). Hastalar›n ço¤un-

lu¤unda obstrüktif fonksiyonel bozukluk

görülür. Vital kapasite azal›rken, total akci¤er

kapasitesi hafif de¤iflir ve RV/TLC artar (1).

DLCO kapasitesinde azalma en s›k karfl›lafl›-

lan fonksiyonel bozukluktur (11). Radyolo-

jik de¤ifliklikler çok belirgin olmas›na karfl›n

solunum fonksiyonlar› normal olabilir. Nite-

kim olgumuzun ilk görüntülenen YÇBT’de

yayg›n kistik ve nodüler görünümlerin olma-

s›na ra¤men SFT ve DLCO testi de¤erleri

normal s›n›rlar içerisinde olmas› bu durumu

destekler niteliktedir.

Hastalar›n akci¤er grafilerinde retikülono-

düler infiltrasyon en s›k rastlanan radyolojik

anormalliktir. Kostofrenik sinüsler korunur.

Her iki akci¤eri simetrik olarak tutan, üst ve

orta akci¤er alanlar›nda yayg›n olan infilt-

ratlar içerisinde kistik lezyonlar görülebilir

(12). Olgumuzunda akci¤er grafisinde kosto-

frenik sinüsler korunmufl olup, üst-orta zon

hakimiyeti olan bilateral retikülonodüler in-

filtrat ve kistik lezyonlar› mevcuttu. Toraks

YÇBT görüntülemesi PLHH düflünülen bir

hastada mutlaka planlanmal›d›r. YÇBT’de

akci¤erin periferik ve merkezini etkileyen,

üst ve orta loblarda hakim olma özelli¤inde

olan, iyi s›n›rl› olmayan küçük nodüller, ka-

viteli nodüller, ince ve kal›n duvarl› kistler

görülür. Nodüllerin da¤›l›m› sentrlobülerdir

(1). YÇBT izlem çal›flmalar› nodüllerin kavi-

teli nodüllere daha sonra s›ras›yla kal›n ve

ince duvarl› kistlere dönüfltü¤ünü göster-

mifltir (13). 

Hastal›¤›n tan›s›nda klinik ve toraks YÇBT

yeterli olabilir (13). Bizim olgumuzda PLHH

tan›s› klinik ve radyolojik olarak konuldu.

YÇBT gör üntülemesi lenfanjiyoleyomiyoma-
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%20 hastada nükseden pnömotoraks, solu-

num yetmezli¤i ile kronik kor pulmonale gibi

erken fliddetli belirtiler bulunabilir. Hastalar›n

%30’da çeflitli fliddette kal›c› semptomlar

gösterebilir (1). Sigara ile hastal›k aras›ndaki

güçlü iliflki bu hastalarda sigaran›n b›rak›l-

mas›n› zorunlu k›lar. Sigara b›rak›ld›ktan

sonra hastal›¤›n geriledi¤i bildirilmifltir (19).

Bizim olgumuzun da sigaray› b›rakt›ktan sonra

hastal›¤›n›n klinik ve radyolojik olarak geri-

lemifl olmas› bu teoriyi destekler niteliktedir.

Bununla birlikte sigaray› b›rakman›n uzun

dönemdeki sonuçlara yararl› etkisi henüz

kesinleflmemifl ve sigara b›rak›lmas›na karfl›n

birkaç nüks olgusu da bildirilmifltir (20). Bu

nedenle sigara b›rakman›n uzun dönemdeki

etkileri üzerine yeni araflt›rmalar yap›lmal›d›r.

kullan›labilir (1). Steroid tedavisinin sigara

kesildikten sonra kullan›lmas› uygundur.

Olgumuzun ilk klini¤imize geliflinde hafif efor

dispnesi vard›. Ancak solunum fonksiyon-

lar› normal ve genel durumu iyi idi. Biz sis-

temik steroid tedavisi bafllamad›k. Multior-

gan tutulumu olan ya da steroide yan›t ver-

meyen olgularda metotreksat, siklofosfamid,

vinblastin gibi kemoterapi ilaçlar› verilebilir.

Akci¤er fonksiyonlar›nda h›zl› bozulma, semp-

tomlar nedeni ile ciddi fonksiyon kayb›, sigara

b›rak›lmas›na ve immünsupresif tedaviye yan›t

yoksa transplantasyon düflünülmelidir (5) 

Hastal›¤›n seyri çok de¤iflkendir (18). Hasta-

lar›n yaklafl›k yar›s›nda tedavi ile veya teda-

visiz klinik rady olojik düzelme görülürken, 
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