Acibadem Universitesi Saglik Bilimleri Dergisi
Cilt: 4+ Sayi: 4+ Ekim 2013

I N VRN VI VI (VAN SR {o 4 Gogiis Hastaliklari / Pulmonary Diseases

Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiyositozisli iki
Olgu ve Literatur Derlemesi

Esra Yazar, Selim Kahraman, Akif Ozgiil, Nur Biiyiikpinarbasi, Veysel Yilmaz

Yedikule Gidiis Hastaliklart Hastanesi, Gadiis Hasdtahklan, Istanbul, Tirkiye

0zZET

Pulmoner langerhans hiicreli histiyositozis (PLHH) etiyolojisi ve sikligi tam
olarak bilinmeyen nadir gdriilen bir akciger parankim hastaligidir. Biz de
klinigimizde tani koydugumuz biri 19 (1. olgu) digeri 22 (2. olgu) yaslarinda
iki erkek hastay! literatiirler esliginde inceledik. Etiyolojide suclanan siga-
ra iciciligi her iki hastada da mevcuttu (sirasiyla; 8 ve 30 paket/yil). Birinci
olguda nefes darligi on planda iken diger olguda konstitiisyonel semptom-
lar ve hemoptizi on plandaydi. Her iki olguda da DLCO diisiiktil, ilk hastada
restriktif tipte solunum fonksiyon bozuklugu varken digerinde obstriiktif
tipteydi ve akciger voliimlerinde belirgin artisla birlikteydi. Her iki hasta-
nin da toraks bilgisayarli tomografisi PLHH radyolojisi ile uyumluydu. ilk
hastaya transbronsiyal biyopsi rneklerinin immiinhistokimyasal boyama-
st ile tani konulurken diger hastada bronko-alveoler lavajda (D-1a pozitif
langerhans hiicre oraninin %5'in iizerinde olmasi ile tani konuldu. Her iki
hastada da yaglar ve radyolojilerinin tipik olmasi nedeniyle daha az invaziv
islemler tercih edilerek tani konuldu. Sonug olarak PLHH'nin tipik klinik ve
radyolojik bulgulan olan hastalarda tanida acik akciger biyopsisine gerek
duyulmamaktadir.

Ahaktar sozciikler: pulmoner langerhans hiicreli histiyositozis, radyolojik
goriiniim, tani

ulmoner Langerhans hucreli histiyositosis (PLHH) eti-
yolojisi ve sikligi tam olarak bilinmeyen nadir goriilen
bir akciger parankim hastaligidir. Sigara kullaniminin
ve viral enfeksiyonlarin potansiyel etiyolojik ajanlar olabile-
cegi dustnulmektedir. Patolojik olarak Langerhans hiicre-
sine benzer histiyositlerin proliferasyonu ile karakterizedir.
Uc varyanti tanimlanmis olmakla birlikte (Letterer-Siwe,
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TWO CASES WITH PULMONARY LANGERHANS’ CELL HISTIOCYTOSIS AND
REVIEW OF THE LITERATURE

ABSTRACT

The etiology and frequency of pulmonary langerhans'cell histiocytosis (PLCH) is
not exactly known and it is a rare pulmonary parenchymal disease. We investi-
gated two cases (first case aged 19 yr male, second case aged 22 yr male) which
we have diagnosed in our clinic. Both of the patients were smoker as evidence
implicating tabacco smoke in the etiology (8p/year and 30p/year, respectively).
The presentation symptom in the first case was dyspnea and in the other case
was constitutional symptoms and hemoptysis. The DLCO was low in both cases.
Whereas in the first case a restrictive pattern of pulmonary function disorder
was observed in the second case there was an obstructive pattern with incrased
lung volumes. Appearence of the thorax computed tomography of both patients
was consistent with PLCH. The diagnosis was made by immunohistochemical
staining of transhronchial biopsy and by high (D-1a positive langerhans’ cell
ratio (5%) in bronchoalveolar lavage in the first and second case, respectively.
The diagnosis of both patients was made with less invasive procedure due to the
typically radiologic findings and age. An open lung biopsy is not necessary in pa-
tients with typically dinic and radiologic findings.
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Hand-Schiiller-Christian ve eozinofilik graniloma) hastalar
her zaman spesifik bir kategoriye uymayabilirler. Hastalik
sadece akciger veya kemige sinirli olabilecegi gibi ¢oklu or-
gan tutulumuyla da seyredebilir (1). Literatiirde PLHH'nin
lenfoma, 16semi ve basta akciger kanseri olmak Uzere solid
timorlerle birlikteliginin normal poptilasyondan daha sik ol-
dugunu bildiren ¢ok sayida yayin mevcuttur (2-4).

Biz de klinigimizde PLHH tanisi koydugumuz iki olguyu
nadir gortilmesi nedeniyle literatir esliginde inceledik.
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Sekil 1a. Birinci olgunun PA akciger grafisi.

1. Olgu

19yasinda erkek hasta, nefes darlig, 6kstirlik ve gdgsiinde
batma hissi sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Hastanin
bir yildir eforla gelen nefes darliginin mevcut oldugu bil-
dirildi. Yaklagik t¢ aydir da 6ksurik ve ara sira gdgsuinde
batma tarzinda agn sikayetinin oldugu bildirildi. Hastanin
0z ve soy gecmisinde bir 6zellik yoktu. Sekiz paket/yil siga-
ra kullanimi olan hasta vardi. Bir tekstil atdlyesinde kumasg
boyama boélimiinde isci olarak calisiyordu. Fizik muaye-
nesinde TA: 100/70mmHg, nabiz: 72/dakika, ates:36.9°C
idi. Solunum sistemi ve diger sistem muayenelerinde pa-
toloji saptanmadi.

Laboratuar incelemelerinde sedimantasyon: 41mm/saat,
hematokrit: %42.4, I6kosit: 12800/mm? ve biyokimyasal
degerleri normaldi. Balgam direkt ve teksif incelemede
aside direncli basil (ARB) goriilmedi

Postero-anterior (PA) akciger grafisinde bilateral 6zellikle
Ust ve orta zonlarda kistik noduler imaj (Sekil 1a). Toraks
bilgisayarli tomografi (BT)'sinde, akciger parankim alanla-
rinda st ve orta zonlarda hakim, yaygin, diizensiz sekilli,
ince cidarl hava kistleri ve milimetrik boyutta keskin kon-
turlu pulmoner nodiiller izlendi. Kostafrenik sintslerde
parankim intakti (Sekil 1b).

Solunum fonksiyon testleri (SFT)'nde, FVC: 3.52L %73,
FEV,: 2.93L %71, FEV,/FVC: %101 bulundu. Arter kan gaz
(AKG) incelemesinde, PO,: 89mmHg, PCO,: 40.4mmHg,
pH:7.42, O, sat: %97 idi ve eforlu (alti dakika yirime)
AKG'da anlamli bir diisiis olmadi. Karbon monoksit difiiz-
yon kapasitesi (DLCO): %68 idi.
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Sekil 1b. Birinci olgunun toraks bilgisayarl tomografi goriintiisi.

Fiberoptik bronkoskopi (FOB) incelemesinde her iki brons
sistemi agik ve normaldi. Hastanin islem sirasinda oksiru-
gl nedeniyle efektif bronko-alveoler lavaj (BAL) yapilama-
di. Alinan transbronsiyal biyopsi 6rneklerinin immunhis-
tokimyasal boyama ile birlikte yapilan patolojik inceleme-
sinde, morfolojik olarak kivrintili cekirdekli, vezikiler kro-
matinli ve eozinofilik stoplazmali hiicreler CD1a ve S-100
ile pozitif imminreaktivite gostermis olup Langerhans
hiicresi olarak adlandirildi. immiinhistokimyasal bulgular
PLHH ile uyumlu olarak raporlandi (Sekil 2).

Yapilan incelemelerde akciger disi diger sistemlere ait be-
lirti ve bulguya rastlanmadi. Hasta yattigi giinden itibaren
sigaray! birakti. Tekrar sigara kullanmamasi konusunda
gerekli bilgilendirme yapildiktan sonra tedavisiz takibe
alind.
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Sekil 3a. ikinci olgunun PA akciger grafisi.

2.0lgu

22 yasinda erkek hasta, halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi,
gece terlemesi, oksirik ve kan tukiurme sikayetleri ile
klinigimize bagvurdu. Sikayetleri dokuz ay dnce bagslayan
hasta bu siire icinde bes kilo kaybetmis oldugunu, iki ay
once de yaklasik 100cc hemonptizisi oldugunu belirtmis.
Sigara kullanimi 30p/y idi. Oz ve soy gecmisinde bir 6zellik
yoktu. 30 paket/yil sigara anamnezi vardi. Fizik muayenesi
normaldi.

Laboratuar incelemelerinde sedimantasyon: 15mm/saat,
tam kan sayimi normal, glukoz:143 mg/dl olup, bunun di-
sinda disinda biyokimyasal degerleri normaldi. Direkt ve
teksif olarak balgam ARB'si negatifti.

PA akciger grafisinde bilateral 6zellikle Uist ve orta zonlar-
da kistik, nodiiler imaj izlendi (Sekil 3a). Toraks BT'sinde,
bilateral apikal subplevral bil formasyonlari, st ve orta
zonlarda yaygin, degisik buyiklikte, dizensiz konturlu,
ince cidarl kist formasyonlari, milimetrik boyutta santrali
nekrotik pulmoner nodiiller ve retikilasyon tespit edildi
(Sekil 3b).

SFT'de FVC: 4.4L %82, FEV, 3.16L %73, FEV,/FVC: %86
idi. DLCO dusuk (%47), akciger voliimleri vital kapasite
disinda belirgin olarak artmisti (TAK: 13.94 %201, FRK:
11.53 %355, RV: 10.04 %622). AKG incelemesinde, PO,
92.5mmHg, PCO,: 45.6mmHg, pH:7.41, O, sat: %97 idi.

FOB incelemesinde her iki brons sistemi a¢ik ve normaldi.
BALde lenfosit: %35, nétrofil: %25, makrofaj: %40, CD4/
CD8: 0.98, CD1a: %5.06 idi. Bu bulgular, TBB iltihapli fib-
roz doku gelismesi seklinde yorumlandi. Hastaya tipik

210

Sekil 3b. ikinci olgunun toraks bilgisayarli tomografi goriintiisi.

radyolojik bulgular ve BALda CD1a'nin %5'in Uzerinde
olmasi ile PLHH tanisi kondu. Sigara kullanmamasi konu-
sunda gerekli bilgilendirme yapildiktan sonra tedavisiz
takibe alindi.

Tartisma

PLHH etiyolojisi ve sikligi tam olarak bilinmeyen nadir
gériilen bir akciger parankim hastaligidir. Onceki bir ca-
lismada sigara iciciligi ile PLHH arasinda ¢ok glicli bir iliski
oldugu ve hastalarinin tamaminda sigara kullanma 6yku-
stinin oldugu bildirilmistir (5). Bizim de her iki olgumuz
sigara kullanmaktaydi. Hastalik genellikle geng eriskin-
lerde gorulmektedir. Hastalarin %20-25'i asemptomatik
olabilmektedir. Semptomatik olanlarin sadece 1/3'linde
konstitlisyonel semptomlar 6n planda iken, 2/3’linde
pulmoner semptomlar 6n plandadir (1). Bizim de her iki
olgumuz genc erisikindi ve birinde konstitlisyonel semp-
tomlar 6n planda iken digerinde pulmoner semptomlar
on plandaydi. Hemoptizi nadir rastlanan bir bulgu olup
hastalarin sadece %6'sinda saptanmistir (6). Bizim de ikin-
ci olgumuzun hemoptizi sikayeti olmustu. PLHH' de fizik
muayene bulgulari genellikle normal olup, taniya yardimi
azdir. Her iki olgumuzda da fizik muayene bulgulari nor-
maldi. Eriskinde hastalik genellikle akciger ve/veya kemik
tutulumu ile sinirli iken nadir olgularda g6z, deri, kolon,
hipofiz, mediastinal lenf nodlari, kalp ve beyin tutulumu
bildirilmistir (1). Her iki olgumuzda da hastalik akciger tu-
tulumu ile sinirliyd.

PLHH'de solunum fonksiyon testleri normal olabilecegi
gibi obstruktif, restriktif veya miks paternde izlenebilmek-
tedir. En erken degisiklik DLCO'daki azalmadir (1). Her iki
olgumuzda da basvuru sirasinda DLCO degerleri diistiktu.
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Birinci olguda restriktif patern goézlenirken, ikinci olguda
obstriktif patern mevcuttu ve akciger voliimlerinde artis
eslik etmekteydi.

PLHH'de radyolojik olarak ozellikle Gst ve orta zonlarin
bilateral simetrik, diffliz tutulumu ve kostodiafragmatik
sinlislerin korunmus olmasi karakteristiktir. Hastaligin ev-
resine gore radyolojik patern degismekle birlikte toraks
BT'de en yaygin patoloji kistler (yaklasik %80) ve nodiiller-
dir (%60-80) (7). Her iki olgumuzda da radyolojik bulgular
PLHH ile uyumluydu.

Olgularimizda oldugu gibi PLHH igin karakteristik radyolo-
jik bulgulari olan hastalarda acik akciger biyopsisine gerek
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