Blood Patch Pleurodesis in the Treatment of Persistant Air
Leakage in Langerhans Cell Histiocytosis; A Case Report
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Ozet
Pulmoner langerhans hiicreli histiyositozis nadir gortilen ve patogenezi kesin acik-

lanamamis reaktif bir hastaliktir.16 yasindaki erkek hasta son bir yildir belirgin
eforla artan nefes darligi, kuru okstirtik ve aralikli gogus agrisi sikayetleri ile bas-
vurdu. Solunum fonksiyon testi restriktif ve toraks yiiksek rezoltisyonlu bilgisayar-
Il tomografide akciger parankiminde ¢ok sayida, bir cm'den kiictik hava kistleri ve
sol hemitoraksta minimal pnémotoraks izlendi. Arter kan gazinda hipoksemi ve
ekokardiyografide pulmoner hipertansiyon yoktu. Klinik ve tipik radyolojik gértinii-
mi ile pulmoner langerhans huicreli histiyositozis tanisi ile uyumlu bulundu. Multi-
sistem langerhans hicreli histiyositozis varligi detayh 6yk, tamamlayici fizik mu-
ayene ve temel radyolojik, kan ve idrar analizleri ile dislandi. Tedavi olarak sigara-
y1 birakmasi ve takibi 6nerildi. Bir ay sonra tek tarafli total pnémotoraks gelisen
hastanin tiip torakostomisinde uzamis hava ka¢agi olmasi nedeniyle “blood patch”
plérodezisi basariyla uygulandi. Bildigimiz kadariyla bu olgu literatiirde pulmoner
langerhans hiicreli histiyositozis'de otolog kan ile plérodezis yapilan ilk vaka 6zel-
ligini tasimaktadir.
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Abstract

Pulmonary langerhans cell histiocytosis is a rare reactive disorder with unclear
pathogenesis. 16-year-old male patient complained about shortness of breath
induced with exercise, non-productive cough, and intermittent chest pain for one
year. Pulmonary function tests were in restrictive nature. There were multiple air
cysts in lung parenchyma smaller than one cm and minimal pneumothorax on the
left hemithorax in high resolution computed tomography of thorax. There was
no hypoxemia in arterial blood gas analysis, and no pulmonary hypertension in
echocardiography. Pulmonary langerhans cell histiocytosis was diagnosed with
clinical features and typical radiographic appearance. Existence of multisystem
langerhans cell histiocytosis was excluded thorough a detailed history, compre-
hensive physical examination, and baseline radiographic, blood and urine tests.
He was recommended to quit smoking and close follow-up was planned. A tube
thoracostomy was performed for left sided total pneumothorax one month later,
and “blood patch” pleurodesis was done due to persistent air leakage with a suc-
cessful outcome. As far as we know this is the first case report of pulmonary
langerhans cell histiocytosis who was treated with autologous blood pleurodesis
in the literature.
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Giris

Pulmoner langerhans hiicreli histiyositozis (PLHH), daha 6ncele-
ri histiyositozis-x veya eozinofilik graniiloma olarak adlandirilan
akcigerlerin langerhans hiicreleri olarak bilinen histiyositlerce
infiltre olmasi sonucu gelisen bir interstisyel akciger hastaligi-
dir [1]. Etyolojisi kesin bilinmemekle beraber hastalarin %95’in-
den fazlasi sigara dykiisii verir. Hastalarin %85’inde sadece ak-
cigerlerin tutulumu gozlenirken, multiorgan tutulumu daha na-
dirdir [2]. PLHH hastalarinda pnémotoraks %16 oraninda gori-
ltirken, bunlarin %63’tnde niiks gorilmektedir [3]. Ciddi solunum
yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon gelismesi durumunda ak-
ciger transplantasyonu onerilmektedir [4].

Burada klinik 6zellikleri ve radyolojik gorintileri ile PLHH tani-
s konulan, pnémotoraks nedeniyle takilan g6gis tuptnden per-
sistan hava kacagl sonucu “blood patch” plérodezis uygulanan
ve bu tedavi acisindan literatiirde bir benzerine rastlamadigimiz
olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

16 yasinda erkek hasta kuru ékstrik, aralikli g6gts agrisi ve son
bir yildir eforla artis gosteren nefes darligi ile basvurdu. Fizik
muayenesinde akciger sesleri derinden gelmekteydi, ral-ronkiis
yoktu ve diger sistem muayeneleri dogaldi. Ozge¢misinde 6 pa-
ket/yil aktif sigara icicisi oldugu ve bebekliginden bu yana evde
sigara dumanina maruz kaldigi 6grenildi. Yilda en az iki kez ol-
mak Uzere Ust solunum yolu enfeksiyonu hikayesi olan hasta-
nin alti yasinda tonsillektomi operasyonu gecirdigi ancak sika-
yetlerinin gecmedigi 6grenildi. Soygecmisinde bilinen bir has-
tahk yoktu.

Solunum fonksiyon testi FEV1=%56 (2,21 L), FVC=%56 (2,58 L),
FEV1/FVC=%85,7 ve FEF25-75=%71 (3,51 L) olup restriktif pa-
terndeydi. Hastanin cekilen PA akciger grafisinde Ust-orta zon-
da yaygin retikulo-mikronodiiler goriinim saptandi. Yiksek re-
zolusyonlu toraks bilgisayarli tomografide (YRBT) akciger pa-
rankiminde yaygin, cok sayida ve bir cm'den kiiciik hava kistle-
ri, ve bilateral minimal pnémotoraks izlendi (Sekil 1). Arteriyel
kan gazi, tam kan sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testle-
ri normal sinirlar icindeydi. Ekokardiyografide trikiispit yetmez-
lik Gizerinden 6lciilen sistolik pulmoner arter basinci normal si-
nirlardaydi (28 mmHg).

Sigara maruziyeti, genc erkek hasta olmasi, tekrarlayan gogis
agrisi sikayeti ve tipik radyolojik gortinumi ile PLHH tanisi ko-

Sekil 1. Toraks YRBT'de akciger parankiminde yaygin, ¢cok sayida ve bir cm'den
kiiciik hava kistleri ve bilateral minimal pnémotoraks izlenmektedir.

nuldu. Multisistem langerhans hiicreli histiyositozis varligi de-
tayli 6ykd, tamamlayici fizik muayene ve temel radyolojik, kan
ve idrar analizleri ile dislandi. Tedavide baslangi¢ olarak siga-
rayl birakmasi 6nerilirken inhaler steroid ve bronkodilatatér de
baslandi (beklametazon ve formoterol).

Hasta tani konulmasindan bir ay sonra- son dort gtindiir devam
eden- batici tarzda gogus agrisi sikayeti ile basvurdu. PA ak-
ciger grafisinde sol tarafta totale yakin pnémotoraks saptan-
masi Uzerine tiip torakostomi ve kapali su alti drenaji uygulan-
di (Sekil 2a,b). Islem sonrasi PA akciger grafisinde saptanan mi-
nimal pnémotoraks haricinde akciger ekspanse oldu. Ancak go-
gus tupinden hava drenajinin masif sekilde devam etmesi iize-
rine yatisinin altincr giiniinde plérodezis yapilmasina karar ve-
rildi. Ozellikle kollabe akcigerlerde tercih edilen “blood patch”
plérodezis yéntemi ile kendi vendz kani, 2ml/kg dozunda ante-
kiibital bélgeden alinarak anterior hemitoraks ikinci interkostal
aralik midklavikiler hattan takilan 8F kateter vasitasiyla aninda
plevral boslugu verildi. Gogs tiipl klempe edilmeksizin sise hor-
tumu gogus seviyesinden 60 cm yukari kaldirilarak bu sekilde iki
saat kadar tutuldu ve sonrasinda normal pozisyonuna birakildi.
Takiplerinde hava drenajinin azalmasi ancak kesilmemesi tizeri-
ne iic giin sonra ayni islem ayni dozda tekrarlandi. islem sonra-

si hava drenaji tamamen kesildi ve akcigerde total ekspansas-
yon saglandi (Sekil 3). 24. saatte gogus tlpu cekilerek oneriler-
le taburcu edildi.

J
*l

Sekil 2. PA akciger grafide sol tarafta totale yakin pnomotoraks (a) ve sonrasinda
uygulanan tiip torakostomi ve kapali su alti drenaji (b) gériilmektedir.

Sekil 3. Otolog kan yama yontemi ile plérodezis sonrasi 24. saatte hava drenajinin
tamamen kesilmesi ile g6gus tiipt ¢ekildikten sonra cekilen PA grafide akcigerde
total ekspansasyon gozlenmistir.
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Tartisma

PLHH yillik insidansi 5.4/1.000.000 olup, 1-15 yas arasi ¢ocuk-
larda ve 30-40 yas arasi yetiskinlerde sik gériilmektedir [4]. Ul-
kemizde bu konuda yeterli veri olmamakla beraber akciger tu-
tulumu nedeniyle yayinlanmis vakalara bakildiginda sayilarinin
cok az oldugu gorilmektedir (Tablo 1) [5-10]. Etiyolojisi kesin bi-
linmemekle beraber hastalarin %95’inden fazlasinda sigara 6y-
kust vardir [2]. Bu olgu yas, erkek cinsiyet ve sigara icim dyki-
st ve tipik radyolojik bulgularla PLHH &zelliklerini tagimaktaydi.
Tuttinde bulunan bir immunostimiilatoér olan ‘tobakoglikoprote-
inin” ve akciger noroendokrin hiicrelerinde lretilen ‘bombesin-
benzeri peptidin’ PLHH gelisiminde etken oldugu dustinilmek-
tedir. Ancak ilgin¢ olarak, yayinlanan vakalari inceledigimizde
sigara icim oykusunin ortak o6zellik olmakla birlikte miktarinin
<10p/yil gibi nispeten az bir diizeyde oldugunu gordiik [5-10]. Bu
durum sigaranin, tikketim miktari ve siiresinden bagimsiz olarak
etiyolojide rol oynayabilecegini diistindirmektedir.

Hastamizda oldugu gibi PLHH'de en sik semptomlar o6ksiirik,
gogus agrisi ve nefes darligi ile kendinin gosterirken, cocuklar-
da kemik agrisi, gecikmis puberte, bulanti, kilo kaybi gibi siste-
mik semptomlara yol acabilmektedir [1].

PLHH'de %15 oraninda akciger disi tutulum gorilebilirken en
sik tutulan organlar kemik, deri, hipofiz bezi (Diabetes insipi-
tus), karaciger, lenf nodlari ve i¢ kulaktir [4]. Bu nedenle kemik
agrisi, politiri, polidipsiyi iceren detayh anamnez ve mukozal tu-
tulum agisindan aniis-vajina muayenesi tanida énemlidir. Tani-
sal tetkikler pansitopeni acisindan hemogram ve/veya kemik ili-
gi biyopsisi, karaciger fonksiyon ve pihtilasma testleri, serum al-

Tablo 1. Ulkemizde yayinlanmis PLHH olgularinin ézellikleri.

biimin duizeyi, hepatosplenomegali acisindan ultrasonografi, di-
rekt kafa kemik grafisi (zimba ile delinmis litik lezyon gériinim)
ve/veya kemik sintigrafisi (artmis aktivite), hipofiz bezi manye-
tik rezonans (MR) gorintilemesi ve toraks YRBT yapilabilir [4].
Hastamizin kemik grafisi ve hipofiz MR’I normal sonuglandi ve
akciger disi organ tutulum semptomu bulunmamasi nedeniyle
tetkikler yukarida belirtilen diizeyde sonlandirildi.

PLHH tanisi icin tutulum olan organdan alinan biyopside his-
tiyositlerin S-100 ve CD1a ile pozitif boyanmasi ve tipik Bir-
beck graniilleri iceriklerinin gosterilmesi karakteristiktir [1]. Ta-
nida acik akciger veya transbronsiyal biyopsi onerilirken, toraks
YRBT ile de %84-90 oraninda tani dogru olarak konulmaktadir
[4]. Vakamizda toraks YRBT’de yaygin biil gérinimi saptanma-
si nedeniyle akciger biyopsisi uygun gériilmedi. Ulkemizde PLHH
vakalarinda akciger digi tutulum da bildirilirken ¢ vakada ben-
zer sekilde akciger radyolojisi ile tani konulmustur [5-10].
Tedavide ilk basamak sigaranin birakilmasidir ve vakamizda ol-
dugu gibi sigaraya devam edilmesi pnémotoraks gibi kompli-
kasyonlarla progresyona neden olabilmektedir. PLHH'de minor
semptomlar varsa sadece izlem yapilabilirken, sigara birakmaya
ragmen sikayetlerde artis varsa immiunsupresif tedavi ve multi-
sistem tutulumunda kemoterapi 6nerilmektedir [4]. Hastamizda
sistemik tutulum olmadigi icin kemoterapi verilmezken, akciger
sikayetleri siddetli olmadigi icin ve solunum yetmezligi ve kor
pulmonale gelismedigi icin sistemik kortikosteroid planlanmadi.
Ancak efor dispnesi icin inhaler kortikosteroid baslandi. PLHH’in
komplikasyonlari acisindan solunum yetmezliginde oksijen des-
tegi, bronkodilatatér ve sistemik kortikosteroid, kor pulmonale

Yas, cinsiyet ~ Sigara Semptomlar Tanisal tetkikler Sistem tutulumu Tedavi
Arslanoglu ve ark. (4) 29y, K - Topallama Kemik grafisi, sintigrafisi Kemik Kemoterapi
Polidipsi, Politiri Akciger radyolojisi Kemik iligi
Kemik iligi biyopsisi Akciger
Hipofiz MR Hipofiz
Kalag ve ark. (5) 21y, K 8p/yil Okstiriik Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Nefes darligi DLCO: %48 Sistemik kortikosteroid
Bronkoskopi
Okan ve ark. (6) 29y, E - Dispne EKO Akciger Sistemik kortikosteroid
Halsizlik Hipofiz Metotreksat)
Oksijen destegi
Bronkodilator
Kalsiyum antagonisti
Vasopressin
Sildenafil ve iloprost
Cetinkaya ve ark. (7) 19y, E 1,5p/yil Oksiiriik Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Nefes darhigi Acik akciger biyopsisi Plérodezis
Yan agrisi
20y, E Sp/yil Oksiiriik Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Nefes darlig Acik akciger biyopsisi Sistemik kortikosteroid
Gilhan ve ark. (8) 27y, E 18p/yil Oksiiriik Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Sirt agrisi Tedavisiz izlem
Nefes darligi
23yE 18p/yil Nefes darligi Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Gogls agrisi EKO Oksijen destegi
Sistemik kortikosteroid
Transplantasyon sirasinda
23y, E Sp/yil Gogiis agrisi Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Acik akciger biyopsisi Sistemik kortikosteroid
32y, E 10p/yil Okstiriik Akciger radyolojisi Akciger Sigaranin kesilmesi
Tedavisiz izlem
Akcay ve ark. (9) 20y,E 1,5p/giin  Oksiiriik Akciger radyolojisi Dalak Sistemik kortikosteroid
SFT Lenf nodlari
USG Akciger

Eksizyonel lenf nodu biyopsisi
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tedavisinde diiretik, enfeksiyonlara karsi grip ve pnémoni asi-
lamasi, immunsupresif tedavi alacaksa tiiberkiiloz proflaksisi ve
pnémotoraks tedavisinde tlp torakostomi planlanmahdir [2,4].

PLHH'de pnomotoraks tedavisinde ‘plérodezis’ ileride gere-
kebilecek bir akciger transplantasyonu islemini zorlastirsa da
kontrendikasyon olarak kabul edilmemektedir [11]. Mendez ve
ark.inin PLHH tanili 102 hastalik calismasinda sadece cerra-
hi drenaj uygulananlarin %58’inde ‘niiks pnémotoraks’ goézlenir-
ken, ayrica plérodezis yapilanlarin hicbirisinde niiks bulunma-
mistir [3]. Hastanin basvurusunda cekilen toraks BT'de minimal
pnémotoraks olmasi daha 6nce farkinda olmadan gecirdigini ve
reabsorbe oldugunu diistindiirdi. Bu acidan bu atak niiks ola-
rak degerlendirildi. Totale yakin pnémotoraksi nedeniyle uygu-
lanan tiip torakostomi sonrasi hava kacaginin bes giinden uzun
stirmesi nedeniyle 6zellikle akciger ekspansasyonu iyi olmayan
hastalara uygulanan, Ozpolat ve ark.nin deneysel ve klinik ca-
hismalarla etkisini kanitladiklari ve uzun yillardir basaril sekilde
uygulamakta olduklar “blood patch” plérodezis yapildi [12,13].
Bu yéntemde hastanin vendz kani alinmakta ve heparin eklen-
meden gogis tiuptinden hizli ve tek seferde plevra bosluguna ve-
rilmektedir [12-14]. Bu hastada akcigerin apikal bélgesinden iti-
baren kanin tiim viseral plevra yiizeyine yayllmasi amaciyla ikin-
ci interkostal aralik midklavikiiler araliktan bir kateter yerlesti-
rilmis ve kan buradan verilerek daha 6nce takilmis olan gégiis
tiptinden drene edilmistir. Otolog kanin yama etkisi ile hava ka-
caginin oldugu kisim kapanirken, uzun vadede inflamasyonu te-
tikleyerek fibrinoz plérite yol agmaktadir [13]. Bu yéntemin ucuz
ve kolay temin edilir olmasinin yani sira diger sklerozan ajan-
lara gére yan etkisinin olmamasi avantaji vardir [12]. Ornegin
doksisiklin lokal doku toksisitesi ve hepatotoksik, tetrasiklin ya-
nik yapici ve nefrotoksik, talk ise asbeste bagli mezetelyoma ve
ani solunum yetmezligi-6ltim riski tasimaktadir [3]. Ayrica di-
ger sklerozan ajanlarin brons ve trakeaya reflii olasihgina karsin
otolog kan glivenli bir ajandir. Etkinligi %87,5 gibi yiiksek diizey
de olmakla beraber PLHH’de kimyasal plérodezis ile niiks olabil-
mektedir [3,12].

Yapilan literatir arastirmasinda otolog kan plérodezisi uygula-
nan PLHH vakasina rastlanmadigi icin bu vaka literatiirde bir ilk
teskil etmektedir. Sonug olarak geng erkek, sigara icen ve tek-
rarlayan pnomotoraksi olan hastalarda, cok sayida kistik lez-
yon varligi ile PLHH distinilmelidir. Ayrica PLHH ve tekrarlayan
spontan pnémotoraks durumunda otolog kan ile erken plérode-
zis etkili ve gtivenilir bir yontemdir.

Cikar Cakismasi ve Finansman Beyani
Bu calismada cikar cakismasi ve finansman destek alindigi be-
yan edilmemistir.
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