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Özet
Pulmoner langerhans hücreli histiyositozis nadir görülen ve patogenezi kesin açık-

lanamamış reaktif bir hastalıktır.16 yaşındaki erkek hasta son bir yıldır belirgin 

eforla artan nefes darlığı, kuru öksürük ve aralıklı göğüs ağrısı şikayetleri ile baş-

vurdu. Solunum fonksiyon testi restriktif ve toraks yüksek rezolüsyonlu bilgisayar-

lı tomografide akciğer parankiminde çok sayıda, bir cm’den küçük hava kistleri ve 

sol hemitoraksta minimal pnömotoraks izlendi. Arter kan gazında hipoksemi ve 

ekokardiyografide pulmoner hipertansiyon yoktu. Klinik ve tipik radyolojik görünü-

mü ile pulmoner langerhans hücreli histiyositozis tanısı ile uyumlu bulundu. Multi-

sistem langerhans hücreli histiyositozis varlığı detaylı öykü, tamamlayıcı fizik mu-

ayene ve temel radyolojik, kan ve idrar analizleri ile dışlandı. Tedavi olarak sigara-

yı bırakması ve takibi önerildi. Bir ay sonra tek taraflı total pnömotoraks gelişen 

hastanın tüp torakostomisinde uzamış hava kaçağı olması nedeniyle “blood patch” 

plörodezisi başarıyla uygulandı. Bildiğimiz kadarıyla bu olgu literatürde pulmoner 

langerhans hücreli histiyositozis’de otolog kan ile plörodezis yapılan ilk vaka özel-

liğini taşımaktadır.
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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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Giriş
Pulmoner langerhans hücreli histiyositozis (PLHH), daha öncele-
ri histiyositozis-x veya eozinofilik granüloma olarak adlandırılan 
akciğerlerin langerhans hücreleri olarak bilinen histiyositlerce 
infiltre olması sonucu gelişen bir interstisyel akciğer hastalığı-
dır [1]. Etyolojisi kesin bilinmemekle beraber hastaların %95’in-
den fazlası sigara öyküsü verir. Hastaların %85’inde sadece ak-
ciğerlerin tutulumu gözlenirken, multiorgan tutulumu daha na-
dirdir [2]. PLHH hastalarında pnömotoraks %16 oranında görü-
lürken, bunların %63’ünde nüks görülmektedir [3]. Ciddi solunum 
yetmezliği ve pulmoner hipertansiyon gelişmesi durumunda ak-
ciğer transplantasyonu önerilmektedir [4].
Burada klinik özellikleri ve radyolojik görüntüleri ile PLHH tanı-
sı konulan, pnömotoraks nedeniyle takılan göğüs tüpünden per-
sistan hava kaçağı sonucu “blood patch” plörodezis uygulanan 
ve bu tedavi açısından literatürde bir benzerine rastlamadığımız 
olgu sunulmaktadır.

Olgu Sunumu
16 yaşında erkek hasta kuru öksürük, aralıklı göğüs ağrısı ve son 
bir yıldır eforla artış gösteren nefes darlığı ile başvurdu. Fizik 
muayenesinde akciğer sesleri derinden gelmekteydi, ral-ronküs 
yoktu ve diğer sistem muayeneleri doğaldı. Özgeçmişinde 6 pa-
ket/yıl aktif sigara içicisi olduğu ve bebekliğinden bu yana evde 
sigara dumanına maruz kaldığı öğrenildi. Yılda en az iki kez ol-
mak üzere üst solunum yolu enfeksiyonu hikayesi olan hasta-
nın altı yaşında tonsillektomi operasyonu geçirdiği ancak şika-
yetlerinin geçmediği öğrenildi. Soygeçmişinde bilinen bir has-
talık 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. Hastanın çekilen PA akciğer grafisinde üst-orta zon-
da yaygın retikulo-mikronodüler görünüm saptandı. Yüksek re-
zolüsyonlu toraks bilgisayarlı tomografide (YRBT) akciğer pa-
rankiminde yaygın, çok sayıda ve bir cm’den küçük hava kistle-
ri, ve bilateral minimal pnömotoraks izlendi (Şekil 1). Arteriyel 
kan gazı, tam kan sayımı, karaciğer ve böbrek fonksiyon testle-
ri normal sınırlar içindeydi. Ekokardiyografide triküspit yetmez-
lik üzerinden ölçülen sistolik pulmoner arter basıncı normal sı-
nırlardaydı (28 mmHg).
Sigara maruziyeti, genç erkek hasta olması, tekrarlayan göğüs 
ağrısı şikayeti ve tipik radyolojik görünümü ile PLHH tanısı ko-

nuldu. Multisistem langerhans hücreli histiyositozis varlığı de-
taylı öykü, tamamlayıcı fizik muayene ve temel radyolojik, kan 
ve idrar analizleri ile dışlandı. Tedavide başlangıç olarak siga-
rayı bırakması önerilirken inhaler steroid ve bronkodilatatör de 
başlandı (beklametazon ve formoterol).
Hasta tanı konulmasından bir ay sonra- son dört gündür devam 
eden- batıcı tarzda göğüs ağrısı şikayeti ile başvurdu. PA ak-
ciğer grafisinde sol tarafta totale yakın pnömotoraks saptan-
ması üzerine tüp torakostomi ve kapalı su altı drenajı uygulan-
dı (Şekil 2a,b). İşlem sonrası PA akciğer grafisinde saptanan mi-
nimal pnömotoraks haricinde akciğer ekspanse oldu. Ancak gö-
ğüs tüpünden hava drenajının masif şekilde devam etmesi üze-
rine yatışının altıncı gününde plörodezis yapılmasına karar ve-
rildi. Özellikle kollabe akciğerlerde tercih edilen “blood patch” 
plörodezis yöntemi ile kendi venöz kanı, 2ml/kg dozunda ante-
kübital bölgeden alınarak anterior hemitoraks ikinci interkostal 
aralık midklaviküler hattan takılan 8F kateter vasıtasıyla anında 
plevral boşluğu verildi. Göğüs tüpü klempe edilmeksizin şişe hor-
tumu göğüs seviyesinden 60 cm yukarı kaldırılarak bu şekilde iki 
saat kadar tutuldu ve sonrasında normal pozisyonuna bırakıldı. 
Takiplerinde hava drenajının azalması ancak kesilmemesi üzeri-
ne üç gün sonra aynı işlem aynı dozda tekrarlandı. İşlem sonra-
sı hava drenajı tamamen kesildi ve akciğerde total ekspansas-
yon sağlandı (Şekil 3). 24. saatte göğüs tüpü çekilerek öneriler-
le taburcu edildi.

Şekil 1. Toraks YRBT’de akciğer parankiminde yaygın, çok sayıda ve bir cm’den 
küçük hava kistleri ve bilateral minimal pnömotoraks izlenmektedir. 

Şekil 2. PA akciğer grafide sol tarafta totale yakın pnömotoraks (a) ve sonrasında 
uygulanan tüp torakostomi ve kapalı su altı drenajı (b) görülmektedir.

Şekil 3. Otolog kan yama yöntemi ile plörodezis sonrası 24. saatte hava drenajının 
tamamen kesilmesi ile göğüs tüpü çekildikten sonra çekilen PA grafide akciğerde 
total ekspansasyon gözlenmiştir.
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Tartışma
PLHH yıllık insidansı 5.4/1.000.000 olup, 1-15 yaş arası çocuk-
larda ve 30-40 yaş arası yetişkinlerde sık görülmektedir [4]. Ül-
kemizde bu konuda yeterli veri olmamakla beraber akciğer tu-
tulumu nedeniyle yayınlanmış vakalara bakıldığında sayılarının 
çok az olduğu görülmektedir (Tablo 1) [5-10]. Etiyolojisi kesin bi-
linmemekle beraber hastaların %95’inden fazlasında sigara öy-
küsü vardır [2]. Bu olgu yaş, erkek cinsiyet ve sigara içim öykü-
sü ve tipik radyolojik bulgularla PLHH özelliklerini taşımaktaydı. 
Tütünde bulunan bir immunostimülatör olan ‘tobakoglikoprote-
inin’ ve akciğer nöroendokrin hücrelerinde üretilen ‘bombesin-
benzeri peptidin’ PLHH gelişiminde etken olduğu düşünülmek-
tedir. Ancak ilginç olarak, yayınlanan vakaları incelediğimizde 
sigara içim öyküsünün ortak özellik olmakla birlikte miktarının 
<10p/yıl gibi nispeten az bir düzeyde olduğunu gördük [5-10]. Bu 
durum sigaranın, tüketim miktarı ve süresinden bağımsız olarak 
etiyolojide rol oynayabileceğini düşündürmektedir.
Hastamızda olduğu gibi PLHH’de en sık semptomlar öksürük, 
göğüs ağrısı ve nefes darlığı ile kendinin gösterirken, çocuklar-
da kemik ağrısı, gecikmiş puberte, bulantı, kilo kaybı gibi siste-
mik semptomlara yol açabilmektedir [1].
PLHH’de %15 oranında akciğer dışı tutulum görülebilirken en 
sık tutulan organlar kemik, deri, hipofiz bezi (Diabetes insipi-
tus), karaciğer, lenf nodları ve iç kulaktır [4]. Bu nedenle kemik 
ağrısı, poliüri, polidipsiyi içeren detaylı anamnez ve mukozal tu-
tulum açısından anüs-vajina muayenesi tanıda önemlidir. Tanı-
sal tetkikler pansitopeni açısından hemogram ve/veya kemik ili-
ği biyopsisi, karaciğer fonksiyon ve pıhtılaşma testleri, serum al-

bümin düzeyi, hepatosplenomegali açısından ultrasonografi, di-
rekt kafa kemik grafisi (zımba ile delinmiş litik lezyon görünümü) 
ve/veya kemik sintigrafisi (artmış aktivite), hipofiz bezi manye-
tik rezonans (MR) görüntülemesi ve toraks YRBT yapılabilir [4]. 
Hastamızın kemik grafisi ve hipofiz MR’ı normal sonuçlandı ve 
akciğer dışı organ tutulum semptomu bulunmaması nedeniyle 
tetkikler yukarıda belirtilen düzeyde sonlandırıldı.
PLHH tanısı için tutulum olan organdan alınan biyopside his-
tiyositlerin S-100 ve CD1a ile pozitif boyanması ve tipik Bir-
beck granülleri içeriklerinin gösterilmesi karakteristiktir [1]. Ta-
nıda açık akciğer veya transbronşiyal biyopsi önerilirken, toraks 
YRBT ile de %84-90 oranında tanı doğru olarak konulmaktadır 
[4]. Vakamızda toraks YRBT’de yaygın bül görünümü saptanma-
sı nedeniyle akciğer biyopsisi uygun görülmedi. Ülkemizde PLHH 
vakalarında akciğer dışı tutulum da bildirilirken üç vakada ben-
zer şekilde akciğer radyolojisi ile tanı konulmuştur [5-10].
Tedavide ilk basamak sigaranın bırakılmasıdır ve vakamızda ol-
duğu gibi sigaraya devam edilmesi pnömotoraks gibi kompli-
kasyonlarla progresyona neden olabilmektedir. PLHH’de minör 
semptomlar varsa sadece izlem yapılabilirken, sigara bırakmaya 
rağmen şikayetlerde artış varsa immünsüpresif tedavi ve multi-
sistem tutulumunda kemoterapi önerilmektedir [4]. Hastamızda 
sistemik tutulum olmadığı için kemoterapi verilmezken, akciğer 
şikayetleri şiddetli olmadığı için ve solunum yetmezliği ve kor 
pulmonale gelişmediği için sistemik kortikosteroid planlanmadı. 
Ancak efor dispnesi için inhaler kortikosteroid başlandı. PLHH’in 
komplikasyonları açısından solunum yetmezliğinde oksijen des-
teği, bronkodilatatör ve sistemik kortikosteroid, kor pulmonale 

Tablo 1. Ülkemizde yayınlanmış PLHH olgularının özellikleri.

Yaş, cinsiyet Sigara Semptomlar Tanısal tetkikler Sistem tutulumu Tedavi

Arslanoğlu ve ark. (4) 29y, K - Topallama
Polidipsi, Poliüri

Kemik grafisi, sintigrafisi
Akciğer radyolojisi
Kemik iliği biyopsisi
Hipofiz MR

Kemik
Kemik iliği
Akciğer
Hipofiz

Kemoterapi

Kalaç ve ark. (5) 21y, K 8p/yıl Öksürük
Nefes darlığı

Akciğer radyolojisi
DLCO: %48
Bronkoskopi 

Akciğer Sigaranın kesilmesi
Sistemik kortikosteroid

Okan ve ark. (6) 29y, E - Dispne
Halsizlik

EKO Akciğer 
Hipofiz

Sistemik kortikosteroid
Metotreksat)
Oksijen desteği
Bronkodilatör
Kalsiyum antagonisti
Vasopressin
Sildenafil ve iloprost

Çetinkaya ve ark. (7) 19y, E 1,5p/yıl Öksürük
Nefes darlığı
Yan ağrısı

Akciğer radyolojisi
Açık akciğer biyopsisi

Akciğer Sigaranın kesilmesi
Plörodezis

20y, E 5p/yıl Öksürük
Nefes darlığı

Akciğer radyolojisi
Açık akciğer biyopsisi

Akciğer Sigaranın kesilmesi
Sistemik kortikosteroid

Gülhan ve ark. (8) 27y, E 18p/yıl Öksürük
Sırt ağrısı
Nefes darlığı

Akciğer radyolojisi Akciğer Sigaranın kesilmesi
Tedavisiz izlem

23y,E 18p/yıl Nefes darlığı
Göğüs ağrısı

Akciğer radyolojisi
EKO

Akciğer Sigaranın kesilmesi
Oksijen desteği
Sistemik kortikosteroid
Transplantasyon sırasında

23y, E 5p/yıl Göğüs ağrısı Akciğer radyolojisi
Açık akciğer biyopsisi

Akciğer Sigaranın kesilmesi
Sistemik kortikosteroid

32y, E 10p/yıl Öksürük Akciğer radyolojisi Akciğer Sigaranın kesilmesi
Tedavisiz izlem

Akçay ve ark. (9) 20y,E 1,5p/gün Öksürük Akciğer radyolojisi
SFT 
USG
Eksizyonel lenf nodu biyopsisi

Dalak
Lenf nodları
Akciğer 

Sistemik kortikosteroid
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tedavisinde diüretik, enfeksiyonlara karşı grip ve pnömoni aşı-
laması, immünsüpresif tedavi alacaksa tüberküloz proflaksisi ve 
pnömotoraks tedavisinde tüp torakostomi planlanmalıdır [2,4].
PLHH’de pnömotoraks tedavisinde ‘plörodezis’ ileride gere-
kebilecek bir akciğer transplantasyonu işlemini zorlaştırsa da 
kontrendikasyon olarak kabul edilmemektedir [11]. Mendez ve 
ark.’ının PLHH tanılı 102 hastalık çalışmasında sadece cerra-
hi drenaj uygulananların %58’inde ‘nüks pnömotoraks’ gözlenir-
ken, ayrıca plörodezis yapılanların hiçbirisinde nüks bulunma-
mıştır [3]. Hastanın başvurusunda çekilen toraks BT’de minimal 
pnömotoraks olması daha önce farkında olmadan geçirdiğini ve 
reabsorbe olduğunu düşündürdü. Bu açıdan bu atak nüks ola-
rak değerlendirildi. Totale yakın pnömotoraksı nedeniyle uygu-
lanan tüp torakostomi sonrası hava kaçağının beş günden uzun 
sürmesi nedeniyle özellikle akciğer ekspansasyonu iyi olmayan 
hastalara uygulanan, Özpolat ve ark.’nın deneysel ve klinik ça-
lışmalarla etkisini kanıtladıkları ve uzun yıllardır başarılı şekilde 
uygulamakta oldukları “blood patch” plörodezis yapıldı [12,13]. 
Bu yöntemde hastanın venöz kanı alınmakta ve heparin eklen-
meden göğüs tüpünden hızlı ve tek seferde plevra boşluğuna ve-
rilmektedir [12-14]. Bu hastada akciğerin apikal bölgesinden iti-
baren kanın tüm viseral plevra yüzeyine yayılması amacıyla ikin-
ci interkostal aralık midklaviküler aralıktan bir kateter yerleşti-
rilmiş ve kan buradan verilerek daha önce takılmış olan göğüs 
tüpünden drene edilmiştir. Otolog kanın yama etkisi ile hava ka-
çağının olduğu kısım kapanırken, uzun vadede inflamasyonu te-
tikleyerek fibrinöz plörite yol açmaktadır [13]. Bu yöntemin ucuz 
ve kolay temin edilir olmasının yanı sıra diğer sklerozan ajan-
lara göre yan etkisinin olmaması avantajı vardır [12]. Örneğin 
doksisiklin lokal doku toksisitesi ve hepatotoksik, tetrasiklin ya-
nık yapıcı ve nefrotoksik, talk ise asbeste bağlı mezetelyoma ve 
ani solunum yetmezliği-ölüm riski taşımaktadır [3]. Ayrıca di-
ğer sklerozan ajanların bronş ve trakeaya reflü olasılığına karşın 
otolog kan güvenli bir ajandır. Etkinliği %87,5 gibi yüksek düzey 
de olmakla beraber PLHH’de kimyasal plörodezis ile nüks olabil-
mektedir [3,12].
Yapılan literatür araştırmasında otolog kan plörodezisi uygula-
nan PLHH vakasına rastlanmadığı için bu vaka literatürde bir ilk 
teşkil etmektedir. Sonuç olarak genç erkek, sigara içen ve tek-
rarlayan pnömotoraksı olan hastalarda, çok sayıda kistik lez-
yon varlığı ile PLHH düşünülmelidir. Ayrıca PLHH ve tekrarlayan 
spontan pnömotoraks durumunda otolog kan ile erken plörode-
zis etkili ve güvenilir bir yöntemdir.

Çıkar Çakışması ve Finansman Beyanı
Bu çalışmada çıkar çakışması ve finansman destek alındığı be-
yan edilmemiştir.
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