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Langerhans hiicreli histiyositoz (LHH), CD1a*/CD207" hiicrelerine farklilasan miyeloid onciillerin klonal ¢ogalmasi sonucu
ortaya ¢ikarak ¢esitli organ tutulumlari ile bu organlarda islev bozukluklarina yol agabilir. Bu ¢alismada, dort aylik bir erkek
infantta multisistemik LHH olgusu sunulmaktadir. Hasta, iki aylikken papiilovezikiiler dokiintiler nedeniyle bircok kez
hastaneye bagvurmus ve cesitli tanilarla tedavi edilmis. Klinik yanit alinamamasi nedeniyle yapilan cilt biyopsisi ile hastaya
LHH tanis1 konuldu. Sistemik tutulum agisindan yapilan degerlendirmelerde akcigerlerde ¢ok sayida kist ve nodiiler lezyonlar
tespit edildi. Hastaya tedavisi baslandi, takipte sitemegalovirus (CMV) enfeksiyonu ve pnomotoraks gibi komplikasyonlar

gelisti. Bu olgu sunumu ile infant donemde pulmoner tutulumlu LHH'nin nadir goriilmesi agisindan literatiire katki sunulmasi
amaglanmaktadir.

Anahtar kelimeler: Langerhans Hiicreli Histiyositoz, Pulmoner Tutulum, Pediatrik Olgu Sunumu

A Rare Case of Pulmonary LCH: Clinical Follow-up from Diagnosis to Discharge in a Four-
Month-0Old Infant

Abstract

Langerhans cell histiocytosis (LCH) arises from the clonal expansion of myeloid precursors that differentiate into
CD1a*/CD207* cells, potentially leading to involvement of multiple organs and associated functional impairment. In this report,
we present a case of multisystem LCH in a four-month-old male infant. The patient had been evaluated several times since two
months of age due to papulovesicular skin eruptions and had received various treatments under different preliminary
diagnoses. As no clinical improvement was achieved, a skin biopsy was performed and the diagnosis of LCH was established.
Systemic evaluation revealed numerous cystic and nodular lesions in the lungs. Treatment was initiated; however,
complications such as cytomegalovirus (CMV) infection and pneumothorax developed during follow-up. This case aims to
contribute to the literature by
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GIRIS

Langerhans  hiicreli  histiyositoz ~ (LHH),
CD1a*/CD207" hiicrelerine farklilasan miyeloid
onciillerin klonal c¢ogalmasi sonucu ortaya
cikarak cesitli organ tutulumlar ile bu
organlarda islev bozukluklarina yol acabilir.
Cilt, kemik ve lenf nodlarin1 tutan LHH, bircok
organda, ozellikle de akcigerlerde, cesitli
derecelerde tutulum gosterebilirl. Hastaligin
pulmoner  tutulumu  genellikle eriskin
hastalarda goriiliirken, pediatrik yas grubunda
pulmoner tutulum genellikle multisistem
tutulumu olanlarda goérilmekle birlikte, izole
tutum ¢ok daha nadirdir2. Izole akciger
tutulumu olan c¢ogu hastada semptomlar
hafiftir, hatta asemptomatik olabilir. Sistemik
bulgular genellikle gozlenmezken multisistemik
tutulumu olan hastalarda o6ksiiriik, nefes darligi
gibi semptomlar goriilebilir. Hastalarin yaklasik
%15’inde akciger tutulumu goriilmektedir2.

Infant donemde pulmoner LHH tanis1 koymak
klinik olarak zordur ve tanisal gecikmeler
siklikla karsilasilan bir sorundur3. Ayrica,
pulmoner  tutulumun  klinik  bulgular
asemptomatik durumlardan solunum
yetmezligi gibi ciddi durumlara kadar genis bir
yelpazede seyredebilmektedir. Erken tani,
dogru degerlendirme ve multidisipliner
yOnetim, bu vakalarin tedavisinde kritik 6nem
tasir.

Bu olgu sunumu ile infant donemde pulmoner
tutulumlu LHH'nin nadir goriilmesi ac¢isindan
literatiire katki sunulmasi amac¢lanmaktadir.

OLGU SUNUMU

iki aylik erkek hasta bas ve gévdesinde baslayan
ve ilerleyen siiregte viicudun intertrigindz
bolgelerine yayilan papiilovezikiiler lezyonlar
nedeniyle cok sayida hastane basvurusunda
bulunmus (Sekil 1). Bu siirecte hastaya sirasiyla
seboreik dermatit, el-ayak-agiz hastaligi, bocek
1511181 ve skabiyez 6n tanilar1 konulmus; ancak

uygulanan tedavilere ragmen klinik iyilesme
saglanamamistir.

Sekil 1. Katlanti yerlerinde ve gdvde uUzerindeki
lezyonlarin géruntisu

Hastanemizde yapilan fizik muayenede viicut
sicakligr 37,8 °C, viicut agirhigit 4900 gram ve
boyu 58 <cm olarak dlciildi. Hastada
hepatosplenomegali, subkostal cekilmeler ve
tilsere karakterde oral mukozal lezyonlar tespit

saptandi. Diger sistem tutulumlarini
degerlendirmek amaciyla kemik iligi biyopsisi
ve toraks bilgisayarlh tomografi (BT) ile

goriintiileme yapildi. BT de, bilateral akciger tist
loblarinda daha belirgin olmak tizere, en
biiytigli sag iist lob anteriorda 9 mm c¢apinda
olan ¢ok sayida kistik lezyon izlendi. Ayrica, sag

akcigerin orta lob lateral segmentinde
yerlesmis, en buylgi 7 mm c¢apinda olan
daginik nodiiler olusumlar goruldi.

Enfeksiyona sekonder olabilecegi diisiiniilen
peribronkovaskiiler yerlesimli buzlu cam
dansiteleri, bilateral akciger alt loblarinda daha
belirgin sekilde izlendi (Sekil 2a). Olgunun
hematolojik ve immiin  belirteglerinde
hemoglobulin 9,8 g/dL ve diger parametrelerler
Tablo 1 de verilmistir. Yapilan punch biyopsi
patoloji imminhistokimyasal belirleyicilerden
CD1a (+),S100(+),CD117 (-), CMV (-) boyanmis
ve langerhans hiicreli hisyiositoz ile uyumlu
olarak degerlendirildi.
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Tablo I: Tani aldigindaki hematolojik ve immin
belirtecleri

Yasa Gore

Parametre Sonug Referans

Degerleri
Hemoglobin 9,8 g/dL 13,6-17,2
Hematokrit 33,6 % 39,5-50,3
Beyaz kire sayisi 7,35 10%/uL 4,3-10,3
Mutlak nétrofil sayisi 3,51 10%uL 2,1-6,1
Mutlak lenfosit sayisi 3,08 10%uL 1,3-35
Trombosit sayisi 330 10%/uL 156-373
IgA 28 mg/dL 9-110
19G 453 mg/dL 209-1644
IgM 150 mg/dL 22-226
IgE 3 mg/dL 0,18-3,76

Hastaya, LHH protokoliine uygun olarak
vinblastin 0,2 mg/kg dozunda 3 haftada bir ve
metilprednizolon 1,3 mg/kg/giin dozunda
baslandi. Pnémoni gelisen hastaya solunum
destegi verilerek uygun antibiyotik tedavileri
baslandi, kanda sitemegalovirus (CMV) liremesi
olan olgunun tedavisine gansiklovir eklendi.
Olgunun mevcut kutanéz lezyonlarinda
tedavinin tliciinci gliniinde gerileme izlendi ve
hastaneye yatisinin otuz {g¢iinci giiniinde
gelisen takipne nedeniyle yapilan
degerlendirmede, pndmotoraks saptandi ve tiip
torakostomi  uygulandi.  Onceki  toraks
bilgisayarli tomografi (BT) goriintiilemesiyle
karsilastirildiginda, nodiiler lezyonlarin
kayboldugu; ancak kistik lezyonlarin say1 ve
boyutlarinda artis oldugu goriildii (Sekil 2b).
Takip siirecinde pnémotoraks hattinda daralma
ve hastanin genel durumunda iyilesme
gozlenmesi lzerine, torakostomi tlpi ¢ikarildi.
Aralikli oksijen destegi alan hasta taburcu
edildi. LHH protokolii kapsaminda vinblastin ve
metilprednizolon tedavisine devam
edilmektedir. Oda havasinda spontan solunumu
stabil seyreden, takipne ve cekilme bulgulari
olmayan hastanin giincel BT gortintiilemesinde,
daha o6nce yaklasik 3 cm olarak olciilen sol
akciger pnomotoraks hattinin 11 mm’ye
geriledigi izlendi. Ayrica daha once artis
gosteren Kkistik lezyonlarin gerileme gosterdigi
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saptandi (Sekil 2c). 3 haftada bir kontrollerine
devam edilen hastada niiks go6zlenmedi.
Hastanin tam1 ve tedavi siirecini 0Ozetleyen
zaman cizelgesi Sekil 3'te 0Ozetlenmistir.

Hastanin ebeveyninden bilgilendirilmis olur
izin belgesi onay1 alinmistir.

Sekil 2 a. Hastaya tani konuldugu donemde Toraks BT
goruntilemesi b. Pnomotaksin gelisti§i ddénemde
Toraks BT goruntulemesi c. Son yapilan Toraks BT
goruntilemesi

Lezyonlann ilk defa ortaya ikigi  Derilezyonlaninin gerilemesi Pnémotoraks geliimi .\

Zaman 2 Aylik 4 Aylik Yatisinin3. Yatigigin10. Yatiginin 33. Yatigipun 42. Yatiginin 48.

Gininde

CMV pnémonisi
gelisimi

Tani alma zamani Toraks tiipiniin ¢ikanlmasi

Sekil 3: Hastanin tani ve tedavi slrecini gdsteren
zaman cizelgesi

TARTISMA

Sunulan olgumuz, dort aylik infant donemde
pulmoner tutulum goésteren multisistemik LHH
acisindan  olduk¢a nadir bir  Ornektir.
Literatiirde pediatrik olgularda pulmoner
tutulum siklikla multisistemik bir hastaligin
parcast olarak gorilmektedir34. Pediatrik
pulmoner LHH tanisinda  goriintileme
yontemleri ve histopatolojik inceleme biiyiik
onem tasimaktadir; olgumuzda taninin
dogrulanmasinda cilt biyopsisi kritik bir rol
oynamistir.

Tanisal giicliikler nedeniyle erken ddnemde
yanlis on tanilar ve tedaviler uygulanabilir, bu
durum hastalik yonetiminde gecikmelere neden
olabilmektedir3. Olgumuzda semptomlarin
basladigi donemde ¢esitli dermatolojik
hastaliklar dustniilmiis, ancak klinik yanit
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alinamamasi sonucunda cilt biyopsisi ile dogru
taniya ulasilmistir. Bu durum, klinik yanitin

geciktigi durumlarda biyopsi yapilmasinin
onemini ortaya koymaktadir.
Sadece deri LHH'si olan hastalar icin

multisistem LHH’ye ilerleme ihtimaline karsi
gozlem ve yakin takip oOnerilir. Semptomatik
veya direncli deri LHH'si olan hastalar, topikal
takrolimus/kortikosteroidler, topikal nitrojen
mustard, oral metotreksat, oral hidroksiiire,
oral talidomid veya psoralen ve ultraviyole A
tedavisi ile tedavi edilebilir>. Multisistem
tutulumlu LHH hastalar1 i¢in birinci basamak
tedavi ise 12 hafta boyunca metilprednizolon (4
hafta 40 mg/m2/giin ve ardindan 2 hafta
boyunca azaltilir) ve vinblastin (3 haftada bir 6
mg/m?2) tedavisidir®>. Hastamiz da vinblastin ve
metilprednizolon tedavisi almaktadir ve
tedaviye yaniti oldukga iyi diizeyde olmustur.
LHH hastalar1 multidisipliner yaklasimla
yonetilmelidir. Dermatolog, onkolog, ortopedi,
endokrinolog, hematolog, endokrinolog,
norolog ve go6gis hastaliklari uzmanlan ile
konstlte edilmelidir.

Pulmoner LHH'nin tipik klinik belirtileri
arasinda kronik oksiiriik, nefes darligi, hizh
soluk alip verme, hirilt1 ve gégiis agrisi yer alir.
Ancak bazi hastalarda semptomlar ¢cok hafif
olabilir ya da hi¢ belirti olmayabilir.
Eriskinlerde genellikle sigara kullanimina bagh
olarak gelisen ve sadece akcigerleri etkileyen
izole tipte pulmoner LHH sik gorilirken,
cocuklarda cogunlukla viicudun birden fazla
sistemini etkileyen bir hastaligin pargasi olarak
ortaya c¢ikar. Akciger tutulumunun seyri,
asemptomatik  kistik lezyonlardan akut
solunum yetmezligi gibi hayati tehdit edici
durumlara kadar degiskenlik gostermektedir>.
Bu olguda, tedavi silirecinde pnomotoraks
gelismesi, pulmoner LHH hastalarinin solunum
yoniinden ciddi riskler tasidigin1 ve yakin
takibin o6nemini gostermektedir. Pulmoner
LHH’nin en sik ve karakteristik komplikasyonu
pnomotorakstir. Kistik lezyonlarin riptiiri

sonucu gelisir ve rekiirrens riski ytliksektir>.
Hastalarda restriktif akciger hastaligi ve fibrozis
gorilebilire. Kistik ve fibrotik akciger hasarinin
ileri evrelerinde pulmoner vaskiiler direng
artisitna  baghh  pulmoner hipertansiyon
gelisebilir’.

LHH hastalarinda karaciger, dalak gibi solid
organlarla birlikte, kemik iligi, kemik ve akciger
gibi organlar tutulabilmektedir. Iki aylikken
deri lezyonlarinin basladig1 ve LHH tanisi alan
dort olgunun oldugu bir seride kemik iligi
tutulumu olan hastalarin eks oldugu ve bu
hastalarda akciger tutulumunun da oldugu eslik
ettigi bildirilmis8. Ancak bu hastalarda tani 4 ve
7 aylikken tani alabilmis. Bizim hastamizda da
kemik iligi tutulumu olmadig1 ve tedavi
yanitinin iyi oldugu gortldii.

Immiinsiipresif hastalarda sitomegaloviriis
(CMV) enfeksiyonu yasami tehdit eden
komplikasyonlara yol acabileceginden erken
tan1 ve uygun yonetim onemlidir. Enfeksiyon
asemptomatik olarak seyredebilecegi gibi ates,
hepatit, pndmoni veya gastrointestinal tutulum
gibi tablolarla da ortaya c¢ikabilir’. CMV DNA
PCR diizeyi ytiksekligi ve klinik semptomlarin
degerlendirilmesi ile tam1 koyulur8. Tedavi
olarak genellikle intravendz gansiklovir veya
oral valgansiklovir ile baslanir; ciddi olgularda
IV gansiklovir tercih edilir!?. Tedavi siiresi
hastanin viral yiikiine ve klinik yanitina gore
belirlenir; genellikle 2-4 hafta siiresince tedavi
verilir89.  Gansiklovir  tedavisi  sirasinda
notropeni gibi hematolojik yan etkiler acisindan
hastalar yakindan izlenmeli, gerekirse doz
ayarlamalart  yapilmahdir®. Yiksek riskli
olgularda, CMV viremisinin saptanmasiyla
hastanin semptomatik olup olmamasina
bakilmadan tedavi baslanmasi Onerilirken;
diisiik riskli hastalarda ise yakin virolojik izlem
yeterli olmaktadir?.19,

Sonu¢ olarak, erken donemde tani konulan
pediatrik LHH vakalarinin  y6netiminde
multidisipliner yaklasim gereklidir ve erken
tan1 hastaligin prognozu agisindan 6nemlidir.
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Ayrica LHH’de akciger tutulumu nadir de olsa
gorilebilmektedir, baslangicta nodiil seklinde
olan  lezyonlar @ zamanla  kistik  hale
dontisebilmekte ve hastalarin pnomotoraks
acisindan takip edilmesi gerekmektedir.

19. Uluslararasi Tip ve Saglik Bilimleri Arastirmalari
Kongresi'nde 12-13 Temmuz 2025 tarihinde
cevrimici olarak sunulmustur.
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