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Girig

Langerhans hcreli histiositozis (LCH), Langerhans hucrelerinin fenotipine sahip hicreler ve degisik
inflamatuvar hucrelerden olusan nodlller ile karakterize nadir bir hastaliktir. LCH de akcigerlerin
tutulumu, multisistem hastaligin bir komponenti olabilir ya da sadece akcigerler tutulabilir. Pulmonary
Langerhans cell histiocytosis (PLCH), genellikle akcigere sinirhdir. Bu hastaligin semptomlar cok
degiskendir; dispne, gdgus agrisi, hemoptizi, nadiren spontan pnémotoraks gibi.

Burada, 35 yasinda erkek hastada spontan pnémotoraks gelisimi ile progresyon gdsteren ve yalnizca
interstisyel mesafede geliserek belirgin nodldl formasyonu olusturmadigi igin histopatolojik
degerlendirmede gézden kacabilecek, akcigere sinirli LCH olgusunu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

35 yasinda erkek hasta. 10 yil boyunca sigara icme dyklUsid mevcut. Son 5 yildir sigarayi birakmis. KOAH
nedeniyle takipte olan hasta, hareket ile artan batar tarzda go6gis agrisi nedeniyle acil servise geldi.
Hastada sol akcigerde solunum seslerinde azalma disinda fizik muayene olagandi. Pnémotoraks 6n
tanisi ile gekilen gérintileme bulgularinda her iki akcigerde degisik buyuklikte ¢cok sayida kist yapisi
gorulda. Alt loblarin nispeten korunmus olmasi dikkat ¢ekiciydi. Gelisen pnédmotoraks nedeniyle sol alt
superior segment Wedge rezeksiyon uygulandi. Makroskobik olarak, bir ucu stapler ile kapatiimis
akciger wedge rezeksiyon materyalinde en blyUk boyutu 1,2 cm olan dis ylzeye dogru hafif kabariklik
olusturmus alan dikkati ¢ekti. Bu alanin kesit yuzu ¢ok kiguk buyudklikte kistik yapilardan olugsmakta
olup sUngerimsi nitelikte idi. Tum doku oérneklendi. Mikroskobik olarak, kic¢uk bUyUtmede belirgin
konjesyon ve amfizematdz dedisiklikler 6n plandaydi. Arada genislemis hava yollarina komsu alveolar
septalarda hafif fibrozis vardi. Yalnizca birka¢ alanda alveoler septalara uzanim gdstererek genisleyen
noduler yapilar dikkati cekti. Bu nodiler yapilarin daha dikkatli incelenmesinde bronsiolosentrik
karekterde oldugu gorilda. Daha blyuk bluyldtmede, bu gibi noduler yapilarin yuvarlak-oval sekilli soluk
nukleuslu ve orta derecede genislikte asidofilik sitoplazmali histiositoid gérinimde hucreler ile daha
cok lenfositlerden zengin mikst tipte inflamatuvar hicrelerden olusan bir infiltrasyona sahip oldugu
goraldu. Daha dikkatli incelemede benzer karakterdeki hucrelerin alveolar septalar boyunca da belirsiz
bir sekilde infiltrasyon gdsterdigi saptandi. Birka¢ alanda fibrozis vardi. immunohistokimyasal olarak
uygulanan CD1la, S-100 ile histiositoid gérinimdeki hicrelerde belirgin boyanma vardi . Boyanma
gosteren hicreler yalnizca az sayidaki noduller yapilarda degil komsu intersitisyel mesafede de vardi.
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Bu bulgular esliginde “Pulmoner Langerhans Hucreli Histiositozis” tanisi kondu.

Tartisma

Akcigerleri tutan en énemli dendritik hlcre proliferasyonu PLCH dir. HRCT scan de tipik goérintileme
bulgularinin varligi (akcigerin Gst ve orta zonlarinin etkilenmesi, bazal alanlarin nispeten korunmasi) ve
uygun klinik veriler varhgi (orta yasta, sigara icen bir erkek hastada) gibi uygun bir tabloda PLCH
tanisini verilmesi cok siklikla basarilidir. Ancak, atipik gérintileme ve klinik prezentasyonda kesin tani
icin doku biyopsisi gerekli olabilir. Wedge rezeksiyon gibi acik akciger biyopsisinde, makroskobik olarak
belirgin noduler bir infiltrat tanimlanabilirse patolog sanshdir. Olgumuzda makroskobik olarak belirgin
nodil yapisi gérilmedi, toplu igne ucu iriliginde cok ktliclk kistik siingerimsi alanlar izlendi. Mikroskobik
olarak da belirgin nodul yapisi yoktu. Ancak klinik takip ve goéruntileme bulgulari yani sira ¢ok dikkatli
mikroskobik degerlendirme dogru taniya ulasmamizi sagladi.
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