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Sigara Icmesine Ragmen Oniki Yilda Progresyon Géstermeyen
Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiyositoz Olgusu

Pulmonary Langerhans Cell Histiocytosis Case that not Shows
any Progress although Smoking
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Olgularmn biiytik bir kisminin sigara igicisi olmasi patogenezinde sigaranin 6nemli bir yer tuttugunu
dugindiirmektedir. Sigara icmesine ragmen 12 yilda progresyon gostermeyen nadir bir olguyu
literatiir egliginde sunuyoruz.
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ABSTRACT

Pulmonary Langerhans Cell Histiocytosis (PLCH) X, which is a subgroup of Langerhans Cell
Histiocytosis, is an idiopathic interstitial lung disease in which Langerhans cell infiltration is seen
in the lung. There is no certain data on the prevalence of PLHH. In some studies, the estimated
prevalence was calculated as 0.27 and 0.07 per 100000 population in males and females respectively.
Due to the large number of cases that are smokers, it is considered that the pathogenesis is related to
smoking. We are presenting a rare case that has not progressed for 12 years despite smoking.
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Gelis tarihi | Received — : 28.04.2015 GIRI$
Kalbul tarihi } Accepted :09.09.2015 Pulmoner langerhans hiicreli histiositozis (PLHH) X; langerhans hiicreli histiyositozisin alt
grubu olup akcigerlerde langerhans hiicre infiltrasyonunun gérildiigi, nedeni bilinmeyen
nadir bir interstisyel akciger hastaligidir (1,3-5). En sik 2040 yaslar arasmda gorilir.
Olgularm biiyiik bir kismmin sigara igicisi olmasi patogenezinde sigaranin 6énemli bir yer
tuttugunu disiindiirmektedir (1,2,4). Geng, sigara icen bir hastanin yiksek ¢oztntrlikli
bilgisayarli tomografi (YCBT)’sinde orta ve tist zonlarda yerlesmig ¢ok sayida kist ve
nodullere eslik eden interstisyel kalinlasma gorilmesi PLHH i¢in tani koydurucudur (3).
Prognozda sigaranin birakilmasi 6nemlidir. Sigara igmesine ragmen 12 yilda progresyon

g6stermeyen nadir bir olguyu literatiir esliginde sunuyoruz.
OLGU

Otuz yasinda erkek hasta, nefes darhgr ve balgam yakinmalariyla gogiis hastaliklar:
poliklinigine bagvurdu. Ozgeg¢misinde 15 paket/yil sigara Gykiisii olup soygecmisinde
ozellik yoktu. Fizik bakida ekspiriyum uzamig olarak saptandi. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Laboratuvar incelemesinde hemoglobin 13 mg/dL (12-14 mg/dL), I6kosit 7800/
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mm® (4800-10800/mm?), alfa 1 antitripsin 155 (90-
200), sedimentasyon 24 mm/sa (0-20 mm/sa), c-reaktif
protein 0,1 (0-0.5) olarak saptandi. Diger biyokimyasal
parametreleri normaldi. Akciger grafisinde sagda belirgin
olmak tzere her iki akcigerde orta ve alt zonlarda
kistik degisiklikler izlendi. Solunum fonksiyon testinde
FEV (zorlu ekspiratuvar birinci saniye hacmi ) %29 (2,15
It), FVC (zorlu vital kapasite) %36 (1,76 lt), FEV /FVC
0.62, helyum diftizyon testinde DLCO (Diffusing capacity
of the lung for carbon monoxide, Karbon monoksit i¢in

akcigerin diftizyon kapasitesi) %55 olarak saptandi. Alti
dakika egzersiz testinde 480 metre yiirimis olup, altinc
dakikada parmak ucu saturasyonu %87 olarak saptandu.

Arteriyel kan gazinda pH:7.41, PaCO, :40 mmHg, PaO,:88
mmHg, HCO,: 25 mmol/L ve 50,:96,9 olarak olgtildii.

Hastada yapilan sorgulamada hastanin 2002 yilinda da
ayni sikayetlerle doktora bagvurdugu ancak 6nerilen biyopsi
islemini kabul etmedigi ve herhangi bir patolojik tam
almadigi 6grenildi. Bilgisayarh toraks tomografide (2002)
her iki hemitoraksta alt loblarda daha belirgin olmak tizere
multipl degisik buytiklitkte hava kistleri saptandi. Olgunun
2014 toraks tomografisi ile 2002 tarihli toraks tomografileri
kargilagtinldiginda anlaml farkhihk saptanmads (Sekil 1,2).
Ayrica hastamizda klinik, laboratuvar ve goriintileme
bulgularina gore ekstrapulmoner tutulum saptanmadi.
Hastanin taniya yonelik ileri tetkiki kabul etmemesi ve
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medikal olarak inoperabl olmasi nedeniyle daha ileri
tan1 yontemine bagvurulmadi. Hasta radyolojik olarak
pulmoner histiyositosiz x olarak kabul edildi.

TARTISMA

PLHH prevalans: ile ilgili kesin bir veri yoktur. Denver
Aragtirma Merkezinde izlenen 3000 intersitisyel akciger
hastasinda insidanst %2 den az, akciger biyopsilerinde
ise %D5’ten daha az bulunmugtur (5). Bazi caliymalarda
prevalans: erkekler ve kadinlar i¢in sirastyla 0,27/100 000
ve 0,07/100 000 olarak tespit edilmigtir (4).

Bizim olgumuzda da oldugu gibi PLHH daha cok geng
yetiskinleri etkilemekte olup en stk 20-40 vyaslarinda
gortilmektedir (2-3,6). On dokuz olguluk bir caliymada
ortalama yag 37 (19-65) olarak saptanmustir (7). Literatiirde
erkeklerde sik gorildugii belirtilmekle beraber kadinlarda
sigara icme sikhginin artmasiyla cinsiyet farkinin olmadigini
belirten yayinlar da vardir (2,4,8).

Hastalarin %90-100 4 sigara icme 6ykist verir. Sigara
igiminin PLH ile nedensel iligkisi oldugu yontinde gticlu
deliller saptanmis ama ayn iliski ekstrapulmoner LH da
bulunamamugtir (9). Bir hipoteze gére bombesin benzeri
peptid tretimi patogenezde temel roli oynamaktadir
(5,10,11).

LHH’de olabilecegi  gibi
multisistemik hastahgin bir parcast da olabilir. PLLH

pulmoner tutulum izole

| Sekil 1: Olgunun
| 2002 tarihli Bilgisayarh
Toraks Tomografisi.

Akd Tip D / Akd Med ] 7 2017; 2: 117-121



Sigara i(;mesine Ragmen Oniki Yilda Progresyon Gostermeyen Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiyositoz Olgusu

hastalarmin %15 inde ekstrapulmoner tutulum saptanir.
En sik tutulan organlar; kemik, deri, hipofiz bezi, karaciger,
lenf nodlar ve tiroidtir. Santral sinir sistemi tutulumu kéti
prognozu gésterir. Diabetes insipidus (DI ) genellikle ilk
karglagilan endokrin bozukluktur ve hastalarin %95 inden
azinda gorultr (1,7,12). Hastamizda klinik, laboratuvar
ve goruntilleme bulgularima gore ekstrapulmoner tutulum
saptanmadi.

Hastahgin spesifiksemptom, fizik muayene yadalaboratuvar
bulgusu yoktur. Hastalarin %251 asemptomatiktir ve
rastlantisal olarak ¢ekilen akciger grafisindeki anormallikten
stuphelenilir (12). En sik rastlanan semptomlar eforla olugan
nefes darhgr ve kuru vasifli 6ksurtiktiin. Bu semptomlar
ikisinde gogiis
subplevral kistik bir lezyonun ruptiirii sonucu ortaya ¢tkan

hastalarm  tgte bulunur.  Ani agrisi,
pnoémotoraksin bir bulgusu olarak degerlendirilmektedir.
Ates, istahsizhk, zayiflama ve yorgunluk gibi sistemik
bulgular hastalarin tgte birinde bulunabilir (13). Akciger
digt tutulum oldugunda ilgili organla ilgili semptomlar eslik
edebilir. Olgumuzda da literatiire uyumlu olarak nefes
darhigi ve oksiriik en sik semptomlardi. Fizik muayenede

ekspiriyumda saptandi.

Solunum fonksiyonlar1 %10-15 olguda normal olabilir.
Solunum fonksiyon testinde obstriiksiyon, restriksiyon ve
kombine tip solunum fonksiyon kayb1 olabilir. Ancak en
sik obstriiksiyon gozlenir (3). Bu durum hastalarin ¢cogunun

B1, LOraK:
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sigara icme Oykisii olmast ve predominant olarak brongial
PLHH lezyonlan ile iliskilidir. Diffiiz pulmoner infiltratlar
ile obstriktf patern birlikteligi PLHH hastaligini
distindirmelidir. Cogunlukla difftizyon kapatesinde diigme
saptanir. Spirometrik élctimlerle orantili olmayan difiizyon
kapasitesindeki azalma hastaligin pulmoner vaskiiler
tutulumunu yansitir (5,14). Olgumuzda solunum fonksiyon

testinde obstriktif patern saptandi.

PLHH’nin radyolojik bulgular1 hastaligin  evresi ile
degiskenlik gosterir. Pulmoner LHH’de akciger grafisi;
normal goériinimden, bulléz akciger, amfizematoz

degisiklikler ve plevral ve mediastinal anormalliklere kadar
degisen bir spektrum gosterebilirler. Olgularin %10 dan
azinda akciger grafisi normal olabilir. Tipik bir akciger
grafisi st ve orta loblarin tutuldugu, kostofrenik acilarin
korundugu, bilateral ve simetrik retikiiler, nodiler veya
retikiilonodiler infiltrasyonlar gorilur. Hastalik ilerledikce
noddller kaviteye, kaviteden kalin cidarh kiste, daha sonra
da yerini ince cidarh kistlere birakir. Olgumuzun akciger
grafisinde, kistik lezyonlar ve retikiilo-nodiiler infiltrasyonlar
saptanmustir (Sekil 3). YCBT PLHH degerlendirilmesinde
¢ok 6nemlidir. Sigara icen genglerde iist zonlarda agirlikli
yerlesim gosteren multipl kist ve nodiil kombinasyonlar
ve interstisyel kalinlasmalar PLHH tanisinda karakteristik
bulgulardir (6,11,15,16). PLHH tamst YCBT ile % 84-
90 oraninda dogru olarak konulmaktadir (17). Genellikle

BT, toraks

Sekil 2: Olgunun
2014 tarihli Bilgisayarh
Toraks Tomografisi.
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Sekil 3: Olgunun Akciger Grafisi.

PLHH’de radyolojik tani tek bagina genellikle yeterli
degildir. Histopatolojik tam gerektirir. Hasta g6giis cerrahist
konsiiltasyonu ile degerlendirildi.
rezervinin ileri derecede bozuk olmasi, eforla desatiire

Hastanin = solunum
olmast ve taniya yonelik operasyonu kabul etmemesi
nedeniyle g6gis cerrahisi tarafindan cerrahi riski yuksek
hasta olarak kabul edildi. Hastanin klinigi ve radyolojik
géruniimt ile PLHH olarak kabul edildi.

Bronkoalveoler lavaj hastaligin tanisinda kullamlmaktadir.
Bronkoalveoler lavaj (BAL)da Langerhans hticrelerinin
kantitatif sayimminin PLHH
tamisini destekler. Ancak sigara igenlerde, intersitisyel
akciger hastaliklarinda ve bronkojenik kanserlerde de
BAL’da Langerhans hticresi izlenir. Bu nedenle analizin

%>5’den  yuksek olmasi
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sensitivitesi %25 den az bulunmugtur (18). BAL ile alinan
stvinin  elektron mikroskopik incelemesinde histiositik
hiicrelerde Birbeck graniillerinin ggosterilmesiyle de tani
konulabilmektedir(6).

Ayirict tamida  en

karigmaktadir, bu hastalik iretken dénemlerdeki bayanlarda

stk lenfanjiyoletyomyomatozis ile

siktir ve YCBT’de ¢ok sayida ince duvarh 1 cm capmdaki
kistler akciger parankimine yaygin olarak dagilmigtir.

Hastanmn alfa-1 antitripsin degerinin normal olmasi ve
ulagilabilen ilk toraks tomografisi tarihinde hastanin 18
yasinda olmasidan dolay1 biill6z amfizem distiniilmemigtir.

PLHH tedavi rejiminin odak noktasi sigaranin kesilmesidir.
Sigaranimn birakilmasi ile hastalik semptomatik, radyolojik
ve fizyolojik olarak stabillesir. Pulmoner infiltrasyonda
ilerleme ve fibrozis sonucu progresif respiratuar yetmezlik
nadiren gorilmektedir. Baz1 olgularda steroidlerin etkili
oldugu raporlanmig olsa da bunu destekleyen uzun siireli
kontrolli ¢aliymalar yoktur. Yalmzca nodillerin baskin
oldugu hastalarda steroid tedavisine cevap almabildigini
(1,2,11).
herhangi bir tedavi almayip, sigara icmis olmasina ragmen
tomografik  kargilastirmada

one suren c¢ahgmalar mevcuttur Hastamiz
hastaligin  progresyonunu
gosteren bir bulguya rastlanmadi. Hastaya 2014 yilinda
¢ekilen tomografisi ve mevcut klinigi ile PLHH tanist
kondu. Metilprednizolon tedavisi Img/kg dozunda verildi.
Hasta bir ay diizenli sistemik steroid aldiktan sonra kendi
istegiyle tedavisi sonlandirip takipten cikti.

Sonu¢ olarak, PLHH nadir gorilen bir hastalik olup
genellikle genc vyaslarda ve sigara igenlerde gorilir.
Spontan pnomotoraks nedeniyle bagvuran geng, sigara
igen hastalarda uygun radyolojik bulgular: olmas: halinde
6n planda PLHH akla gelmelidir.
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