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ÖZET 
 
Pulmoner Langerhans hücreli histiositozis daha çok sigara içen genç erişkinlerde 
görülen etiyolojisi bilinmeyen nadir bir hastalıktır. Yirmi dokuz yaşında erkek 
hasta 3 aydır devam eden nefes darlığı ve öksürük yakınması ile başvurdu. 3 yıldır 
sarma tütün kullanıyordu. Çekilen yüksek çözünürlüklü toraks bilgisayarlı 
tomografisinde (YÇBT) her iki akciğerde yaygın, üst ve orta zonlarda daha belirgin 
bazallerde kısmen daha az izlenen, içinde yer yer kaviteleşmeler gelişmiş düşük 
dansiteli mikronodüller izlendi. Mini torakotomi ile wedge rezeksiyon yapıldı. 
Patolojik tanı Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositozis olarak rapor edildi. 
Tütün kullanımının bıraktırılmasını takiben klinik ve radyolojik olarak belirgin 
regresyon izlendi. 
 
Anahtar Sözcükler: Langerhans hücreli histiyositoz, pulmoner tutulum, sarma 
tütün 
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ABSTRACT 
 
Pulmonary Langerhans cell histiocytosis is a rare idiopathic disorder mostly seen 
in young adults smokers.  A 29-year-old male patient referred with the 
complaints of cough and shortness of breath for the last three months. He has 
been smoking wrapped tabacco for three years. In high resolution computed 
tomography, low density micronodules which has some cavities are observed in 
both lung lobes. It has been observed widely and distinctly in upper and middle 
zones but relatively less in basal parts.  A wedge resection was performed by 
mini-thoracotomy. The histopathological diagnosis was Pulmonary Langerhans 
Cell Histiocytosis. A significant regression clinically and radiologically observed 
upon making the patient quit tobacco. 
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GİRİŞ 
 

Langerhans hücreli histiyositoz (LHH), etiyolojisi ve patogenezi bilinmeyen, 
Langerhans hücrelerinin çeşitli organ ve dokularda proliferasyonu ve birikimi ile 
karakterize nadir bir hastalıktır (1). Kemik, deri, lenf bezleri, kemik iliği, akciğer, 
hipotalamus, dalak ve karaciğer en sık tutulan organlardır (2). İzole akciğer 
tutulumu olduğunda Pulmoner Langerhans hücreli histiyositoz (PLHH) denir. 
Erişkinlerde PLHH neredeyse yalnızca sigara içenlerde meydana gelen ve nadir 
görülen bir bozukluktur. PLHH daha çok genç erişkinleri etkilemekte ve 20 – 40 
yaş arasında en sık görülmektedir. Akciğer tutulumu, genellikle tek bir sistem 
hastalığı olarak meydana gelir ve distal bronşiyolleri infiltre eden ve yıkımlarına 
yol açan, fokal Langerhans hücreli granülomlar ile karakterizedir (3). 
 

OLGU SUNUMU 
 
Yirmi dokuz yaşında erkek hasta 3 aydır devam eden nefes darlığı ve öksürük 
yakınması ile başvurdu. Öyküsünde 3 yıldır sarma tütün kullanımı mevcuttu. Öz 
ve soy geçmişinde bir özellik yoktu. Vital bulgularında; dakika nabız sayısı 90, 
tansiyon arteriyel 110/70 mmHg, ateş 36.2 'C idi. Fizik muayenesinde genel 
durumu iyi, bilinci açık ve koopereydi. Soluk ve zayıf görünümde olan hastanın 
solunum ve kalp sesleri olağandı. Diğer sistem muayenesi olağandı. Laboratuvar 
değerleri normal sınırlardaydı. Oda havasında oksijen saturasyonu %98 idi. 
Posteroanterior akciğer grafisinde bilateral heterojen retikülodüler dansite 
artımları mevcuttu (Resim 1).  
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Resim 1. Tanı anındaki akciğer grafisi 
 

Solunum fonksiyon testinde (SFT); FEV1(1.saniyedeki zorlu ekspirasyon 
volümü): 3.96 lt (% 87), FVC (zorlu vital kapasite): 4.50 lt (% 83), FEV1/FVC: %88, 
PEF (Tepe akım hızı): 7.80 lt (%77), MEF 25-75 (Maksimal ekspiratuvar akım): 3.94 
lt (%79) idi. Karbonmonoksit difüzyon testinde hastanın difüzyon kapasitesinin 
orta derecede azalmış (%50) olduğu gözlendi. Çekilen YÇBT'de her iki akciğerde 
yaygın, üst ve orta zonlarda daha belirgin bazallerde kısmen daha az izlenen, 
içinde yer yer kaviteleşmeler gelişmiş düşük dansiteli mikronodüller izlendi 
(Resim 2,3).  

 

 
Resim 2. Tanı anındaki YÇBT kesiti 
 

 
Resim 3. Tanı anındaki YÇBT kesiti 2  

 
 
 

 
 
Fiberoptik bronkoskopik incelemede bronş sistemi açık olarak izlendi. Sağ üst 

lob posterior segmentten transbronşial biopsi yapıldı. Sağ orta lob lateral 
segment içinden bronkoalveolar lavaj (BAL) yapıldı ancak tanısal değildi. Biopsi 
materyali; olağan bronş mukozası şeklinde rapor edildi. Tanı amaçlı göğüs 
cerrahisi ile görüşüldü ve mini torakotomi ile wedge rezeksiyon yapıldı. Wedge 
rezeksiyon materyallerin kesitlerinin histopatolojik incelemesinde bronkosentrik 
tutulum gösteren langerhans hücreleri ile eozinofil, lökosit, plazma 
hücrelerinden oluşan nodüler infiltrasyon alanı izlendi. İmmunohistokimyasal 
boyamalarda S100 ve CD1a pozitifliği gözlendi. Bu bulgular eşliğinde olguya LHH 
tanısı konuldu. Klinik, laboratuar ve görüntüleme bulgularına göre başka bir 
organ tutulumu olmayan hastaya tütün kullanımını bırakması önerildi ve takip 
programına alındı. 1 yıl sonra çekilen akciğer grafisinde ve YÇBT'de belirgin 
regresyon izlendi (Resim 4-6). 
 

 
Resim 4. Kontrol akciğer grafisi 
 

 
Resim 5. Bir yıl sonra kontrol YÇBT kesiti  
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Resim 6. Bir yıl sonra kontrol YÇBT kesiti 2 
 
TARTIŞMA 
 

LHH, kemik iliği kökenli dendritik hücre yapısındaki histiyositlerin anormal 
proliferasyonu sonucu oluşan nedeni bilinmeyen bir hastalık grubudur. Görülme 
sıklığı milyonda 0,5-5,4 arasındadır (4). Kemik, deri, lenf bezleri, kemik iliği, 
akciğer, hipotalamus, dalak ve karaciğer en sık tutulan organlardır (2). LHH 
hastalarına bakıldığında %3-5 oranında akciğer tutulumu olduğu görülmüştür. 
Erişkin LHH’de akciğer tutulumu diğer organlarla karşılaştırıldığında %58,4 gibi 
yüksek oranda karşımıza çıkmaktadır. Akciğer tutulumu olan hastaların sıklıkla 
20-40 yaş arası kadın hastalar olduğu ve %90-100 sigara içtiği izlenmiştir (5). 
Sunulan olgu 29 yaşında ve erkektir. Genç, sigara içen ve tipik radyolojik 
görüntüleri olan hastalarda mutlaka PLHH düşünülmelidir. 

Langerhans hücreli histiyositozis’in etiyolojisi kesin olmamakla birlikte sigara 
içimiyle yakın ilişkili olduğu bildirilmiştir. Sigaraya bağlı bombesin benzeri peptit 
düzeyinde artmanın, adezyon   moleküllerinde değişikliğe yol açarak; BAL IgG 
artışı, T hücre anormallikleri ve dokuya spesifik immün-komplekslerde artış gibi 
immün sistem patolojilerine yol açtığı ve etiyolojide rol aldığı düşünülmektedir 
(6). Ayrıca LHH'de sigarada bulunan bir immün stimülatör olan tobako-
glikoproteinine yanıtın normal bireylere göre belirgin şekilde değiştiği 
gösterilmiştir. Langerhans hücreli histiyositozis’in %58-97 oranında sigara 
içenlerde görülmesi ve bazı olgularda sigaranın bırakılmasından sonra spontan 
remisyon olması bu teoriyi desteklemektedir (7). Olgumuz 3 yıldır işlenmemiş 
tütünü sarma şeklinde kullanmaktaydı. Literatür taramalarında sarma tütün ile 
ilgili dünya genelinde yaygın kullanılmaması nedeniyle çok fazla bir çalışma 
bulunamamıştır. Ancak Nisan 2017’de güney Pasifik adalarda yapılan çok yeni bir 
çalışmada, yerel sarma tütün kullananlarda paket sigara kullananlara göre 
belirgin derecede daha düşük FEV1, FVC ve FEV1/FVC değerleri saptanmıştır (8). 
Bu bulgular, nikotinin filtresiz olarak inhale edilmesinin bir sebep olabileceğini 
düşündürse de bu konuda daha fazla araştırma yapılmasına gereksinim vardır. 
Ülkemizde ise Şanlıurfa’da yapılan bir çalışmada sarma tütünün %93 oranında 
fitresiz kullanıldığı tespit edilmiş, kullanımı belirleyen en önemli iki faktörün ise 
kırsal kökenli olmak ve sarma tütünün daha ucuz olması sonucuna varılmıştır (9). 
Sosyoekonomik düzeyi düşük olan olgumuz, sarma tütünü filtresiz 
kullanmaktaydı.   

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
PLHH olguları, başvuru yakınmaları açısından farklı klinik tablolar gösterebilir. 

Yaygın akciğer tutulumu olduğunda bile hastalar yakınmasız olabilir veya hafif 
şiddette yakınmalar tanımlayabilir. Ayrıca, birçok hasta mevcut yakınmalarını 
sigara kullanımına bağlayabilmektedir. Yakınmaların başlaması ile tanı arasında 
geçen ortalama süre yaklaşık 6 ay olarak bildirilmiştir (3). Hastaların yaklaşık 
%25’i başvuru sırasında yakınmasız olup patolojik akciğer grafisine sahip oldukları 
için hastalıktan şüphe edilir. Yaklaşık 2/3 oranında olguda ise kuru öksürük ve 
nefes darlığı başta olmak üzere solunum sistemi yakınmaları bulunur.  

Olguların yaklaşık %10-20’si spontan pnömotoraks ve bunun yol açtığı 
yakınmalarla başvurmaktadırlar (3,10). Sunulan olgu başvuru sırasında nefes 
darlığı yakınmasına sahip olup yakınmasının başlangıcı ile hastaneye başvurusu 
arasında geçen süre 3 aydı ve major yakınmaları öksürük ve nefes darlığı idi.  

PLHH’li hastaların SFT’leri normal olabildiği gibi obstrüktif, restriktif, mikst tipte 
solunum fonksiyon bozukluğu görülebilir (11). Hastaların çoğunluğunda 
obstrüktif fonksiyonel bozukluk görülür. Radyolojik değişiklikler çok belirgin 
olmasına karşın solunum fonksiyonları normal olabilir. Bizim olgumuzun 
YRBT’sinde yaygın kistik ve nodüler görünümler olmasına karşın SFT 
parametreleri normal sınırlar içerisinde ancak difüzyon kapasitesi düşük olarak 
saptanmıştır. 

Akciğer grafisinde retikülomikronodüler infiltrasyon en sık görülen radyolojik 
görünümdür.  Tipik YÇBT görünümü, fokal normal parankim ile birbirinden 
ayrılan ve daha çok üst orta zonlarda yayılım gösteren iyi sınırlı olmayan küçük 
nodülleri, kaviteli nodülleri, ince ve kalın duvarlı kistleri içerir (3). Hastamızın 
YÇBT’sinde her iki akciğerde yaygın, üst ve orta zonlarda daha belirgin bazallerde 
kısmen daha az izlenen, içinde yer yer kaviteleşmeler gelişmiş düşük dansiteli 
mikronodüller izlenmiştir. 

Kesin LHH tanısı, hastalığa yakalanmış bir dokuda LH granülomunun 
tanımlanması ile konur. PLHH hastalarında transbronşiyal biyopsi LH 
granülomlarını gösterebilmesine karşın, histolojik kanıt daha sık olarak cerrahi 
biyopsi yoluyla elde edilir. Langerhans hücreleri S-100 ile boyanır. Bu hücreler 
CD-1 pozitiftir ve spesifik monoklonal antikor ile tanınabilir. BAL sanılanın aksine 
çok düşük duyarlılığa sahiptir ve hastaların tanısında nadiren yararlıdır (12). Bizim 
olgumuzda da BAL tanı sağlanamamıştır. Cerrahi rezeksiyon kesitlerinin 
histopatolojik bulguları ile olgumuza LHH tanısı konulmuştur.  

Hastalığın tedavisinde ilk basamak sigaranın bırakılmasıdır. Progresif ve 
sistemik semptomu olan hastalarda steroidler 0,5–1 mg/kg/gün dozunda 6–12 
ay kullanılabilir. Vinblastin metotreksat, siklofosfamid, etoposid gibi sitotoksik 
ilaçlar sadece multiorgan tutulumu olan ya da steroide yanıt vermeyen progresif 
hastalığı olan olgularda kullanılır. Tedavide denenmiş diğer bir immünsüpresif 
ajan da chlorodeoxyadenosine (2-CDA)'dir. 2-CDA bir pürin analoğudur ve direk 
olarak monositler üzerine toksik etkili olduğu gösterilmiştir. 2-CDA kemik ve deri 
tutulumunu da içeren multisistemik hastalıkta denenmiş ve %75'e varan cevap 
alındığı bildirilmiştir. Fakat sigaranın indüklediği hastalıkta faydası iyi 
tanımlanmamıştır ve ileri araştırmalar gerekir (13). Akciğer transplantasyonu bazı 
merkezlerde olumlu sonuç vermektedir. Son dönem fibrotik akciğer hastalığı 
varlığında transplantasyon düşünülmelidir. Akciğer transplantasyonu düşünülen 
hastalara plörektomi yapılmamalıdır (3,14,16).  

PLHH ile sigara içilmesi arasında çok sıkı bir ilişki bulunması, sigara dumanının 
nedensel rolünü göstermektedir. Bu nedenle tedavide sigaranın bırakılması 
zorunludur. Bu hastalar sıklıkla yoğun sigara içen kişiler oldukları için, bir sigara 
bırakma programı gerekebilir. Sigara bırakıldıktan sonra hastalığın düzeldiği 
bildirilmiştir (15, 16). Tütün kullanımının bırakması sağlandıktan sonra 
hastamızda klinik ve radyolojik olarak belirgin düzelme gözlenmiştir.  

Sonuç olarak genç, sigara içen ve tipik radyolojik görüntüleri olan hastalarda 
PLHH düşünülmelidir. Hastalığın seyrinde önemli risk faktörü olan tütün kullanımı 
mutlaka bıraktırılmalıdır.  
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