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SUMMARY: Giines T, Demir E Patiroglu T, Oztiirk MA, Karakiik¢ii M, Ugras
R. (Department of Pediatrics, Erciyes University Faculty of Medicine, Kayseri,
Turkey). Langerhans cell histiocytosis presented with spontaneous
pneumothorax: a case report. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi 2004; 47:
201-204.

Spontaneous pneumothorax is rare in childhood. The main underlying
pathologies are asthma, cystic malformations, post infectious bullae, and
infectious pneumonia in infancy. We report here a case of Langerhans cell
histiocytosis (LCH) presented with spontaneous pneumothorax in a 22-month-
old boy. Rarely, pulmonary LCH may present with spontaneous pneumothorax.
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OZET: Cocukluk yas grubunda seyrek goriilen spontan pnémotoraksin en sik
nedenleri astma, kistik malformasyonlar, postenfeksiy6z biiller ve pnémonidir.
Bu yazida spontan pnomotoraksla gelen ve Langerhans hiicreli histiositoz tanisi
konulan 22 aylik erkek bebek sunularak spontan pndomotoraks vakalarinda

Langerhans hiicreli histiositozun da diisiiniilmesi gerektigi vurgulanmistir.

Anahtar kelimeler: spontan pnémotoraks, Langerhans hiicreli histiositoz.

Spontan pnémotoraks ¢ocukluk ¢aginda seyrek
goriiliir. On iki yasin altindaki ¢ocuklarda en sik
nedeni astim, kistik malformasyonlar, post-
enfeksiyoz biiller, pulmoner tiiberkiiloz ve kistik
fibrozistir!. Pulmoner Langerhans hiicreli
histiyositozun (LHH), spontan pnémotoraksla
seyretmesi seyrek bildirilmistir?.

Bu vaka, siit ¢ocuklugu déneminde spontan
pndomotoraksla gelen hastalarda LHH’nin
gozard:r edilmemesini vurgulamak amaciyla
sunulmustur.

Vaka Takdimi

Daha o6nce hicbir sikayeti olmayan, gelisimi
normal, 20 aylik erkek hasta iki giin 6nce
baslayan oksiiriik ve solunum sikintisi sikayeti
ile getirildi. Ozgegmis ve soygecmisinde zellik
yoktu, anne-baba akraba degildi ve hastamiz
birinci ¢ocuktu.

Fizik muayenesinde; agirligr 10 kg (10.
persentil), boyu 79 cm (10-25. persentil), viicut
1s1s1 37.6°C, nabiz 172/dk, kan basinct 110/70

mmHg olup, burun kanatlari solunuma kati-
liyordu. Go&giis 6n arka ¢api artmis olup sag
hemitoraksta solunum seslerinde azalma, sol
hemitoraksta yaygin krepitan raller duyu-
luyordu. Karin muayenesinde midklavikular
hatta sagda karaciger midklavikular hatt1 2 cm,
solda dalak 1 cm geg¢mekteydi. Diger sistem
muayene bulgulari normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin
9.8 gr/dl, 16kosit sayis1 16600/mm3, trombosit
say1s1 414000/mm3, periferik kan yaymasinda
polimorfoniikleer 16kosit egemenligi olup
eritrosit morfolojisi hipokrom mikrositer idi.
Kemik iliginde histiositik infiltrasyon yoktu.
Eritrosit sedimentasyon hizi 80 mm/saat idi.
Akciger grafisinde; solda pnémotoraks, sag ve
solda parankim alanlarinda bal petegi
goriinlimiinde infiltrasyon vardi (Sekil 1).
Bilgisayarli gogiis tomografisinde; akciger
parankim alanlarinda apeksten bazale kadar
yaygin yerlesimli ince duvarl: kistik gériiniimler
vardr (Sekil 2). Iskelet sistem grafilerinde litik
lezyon yoktu. Mikoplazma serolojisi, respiratuvar
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Sekil 1. Akciger grafisi; solda pndmotoraks, sag ve
solda parankim alanlarinda bal petegi goriinimii.

Sekil 2. Bilgisayarli gogilis tomografisi; akciger
parankim alanlarinda apeksten bazale kadar yaygin
yerlesimli ince duvarli kistik goriiniimler ve
pnémotoraks alani.

sinsityal virus antijeni negatif idi ve trakeal
aspiratin direk incelemesinde Pneumocystis
carinii izlenmedi.

Toraks tlipti takilarak antibiyotik tedavisi
baslanan hastanin izleminin {i¢iincii giiniinde
karin bolgesinde baslayip sagli deri, sirt ve
boyun bdlgesine yayilan yer yer sar1 yer yer de
kirmizi renkli 1-2 mm c¢apli deriden kabarik
dokiintii ortaya ¢ikt1 (Sekil 3) karaciger ve dalak
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Sekil 3. Sirt bolgesinde yayilan yer yer sari yer yer de
kirmizi renkli 1-2 mm ¢apli deriden kabarik dokiintiiler.

biliytikliigli belirginlesti. Hastaya deri biyopsisi
yapildi ve LHH tanisi konuldu. Izleminin altinci
giinlinde sol hemitoraksta da pndémotoraks
gelisen hastaya ikinci kez toraks tlipii takildi ve
akciger ventilasyonunun yeterince saglana-
mamas1 nedeniyle intermitant pozitif basingli
mekanik ventilasyon (IPPV) uygulandi. LHH’ye
yonelik tedavi baslanmakla birlikte, kemo-
terapiye cevap alinamayan hasta kaybedildi.

Tartisma

Spontan pnomotoraks genellikle geng eriskin
erkeklerde konjenital veya akkiz subplevral
biillerin riiptiiriine bagh gelismekte, ¢ocukluk
caginda seyrek goriilmektedir2. Alter? hastaneye
yatirilan 10.000 ¢ocuktan sadece bir tanesinin,
siit cocuklugu déneminde ise 10.000 vakanin
3.4’iinlin spontan pnémotoraksla bagvurdugunu
bildirmistir. Yenidoganlarda ise pnémotoraks
mekonyum aspirasyonu veya ventilasyon
komplikasyonlarina bagli olarak siit ¢cocuklarina
oranla daha ¢ok goriilmektedirt. On iki yasin
altindaki ¢cocuklarda en sik neden astim, kistik
malformasyonlar, postenfeksiyoz biiller, Marfan
sendromu, pulmoner tiiberkiiloz ve kistik
fibrozistir!.

Akciger parankiminin eozinofilik ve histiositik
infiltrasyonu ile karakterize pulmoner Langerhans
hiicreli histiyositoza bagli spontan pnémo-
toraksla seyrek olarak karsilasilmaktadir®.
Multisistem LHH’I1 hastalarin %40’1nda akciger
tutulumunun klinik ve radyolojik bulgularina
rastlanmaktadir. izole pulmoner tutulum da
cocuklarda seyrek tanimlanmis olup, geng sigara
icen eriskinlerde pulmoner fibrosis ve bal petegi
goriinimiintin 6nemli bir nedenidir®.
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Primer pulmoner LHH’l1 hastalarda hastaligin
ilk bulgular1 6ksiiriik, solunum sikintisi ve
goglis agris1 gibi ventilasyon ve perfiizyon
yetersizligine ait bulgulardir. Seyrek olarak ates,
kilo kayb1 ve hemoptizi de goriilebilir. Spontan
pnomotoraks ise ¢ok daha az goriilmektedir.
Tanaka ve arkadaslari’” spontan pnémotoraks
vakalarinin %2’sinden azinda pulmoner
LHH’nin sorumlu oldugunu bildirmislerdir.
Primer pulmoner LHH vakalarinin dortte biri
ise asemptomatiktir.

Pulmoner LHH’da temel patolojik olay, fibrosis
ve kist formasyonuna neden olan peribronsial
enflamasyondur. Hastalik ilerledik¢e nodiillerin
sayisi azalir ve yerlerinde ¢cok sayida ince duvarli
kistler olusur. Kistik olusumlar pulmoner
tutulumlu vakalarin %10’unda spontan pnémo-
toraksla sonuc¢lanmakta, hastalik siirecinde
pnomotoraks tekrarlayabilmektedir®.

Direkt akciger grafisindeki bal petegi seklinde
goriiniimle pulmoner LHH'dan siiphe edilmekle
birlikte, toraks tomografisinde &zellikle {ist ve
orta loplarda nodiiller ve kistlerin varlig1 tani
koydurucudur. Pulmoner LHH’daki bu patolojik
bulgularin ¢cogunlugu bizim hastamizda olmakla
birlikte, baslangigta izole pulmoner tutulum
olmasi ve siit gocugu doneminde karsilasilmasi
nedeniyle ilk planda LHH disiiniilmemis,
enfeksiyon kaynakli olabilecegi diisiiniilerek
antibakteriyel tedavi baslanmist1. Izleminde deri
ve retikiilloendotelyal sistem tutulum
bulgularinin ortaya ¢ikmasi ile tanmi konuldu.

Pulmoner LHH’ya bagli gelisen pndémo-
torakslarda &zel bir tedavi segenegi olmayip
sualti drenaji yapilmaktadir. Yule ve arkadaslari®
pulmoner LHH’l1 iki cocukta IPPV’nin pnémo-
toraks rekiirrensini tetikledigini, kimyasal
plorodezi uygulamasinin rekiirrensi dnlemede
yetersiz kaldigini bildirmislerdir. Hastamizda da
pnoémotoraks tekrarladi ve ikinci kez toraks tiipii
takilmasina ragmen mekanik ventilasyon
ihtiyaci oldu.

Pulmoner LHH izole veya ¢oklu organ tutulumu
(deri, retikiiloendotelyal sistem, kemik,
hipotalamus gibi) ile birlikte olabilir. Hastamiz
akciger bulgulari ile bagvurdu ve daha sonra deri
bulgular1 ortaya cikti. Diyabetes inspitus ve
kemiklerde litik lezyonlar1 yoktu.

Pulmoner LHH’nin kemoterapiye cevabi degis-
kendir, 6nceden tahmin edilemez. Eriskinlerde
prednizolonun radyolojik diizelmeyi hizlan-
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dirdig1 goriilmiistiir. Prednizolonun gocuk-
lardaki pulmoner LHHyi diizeltmedeki etkinligi
halen bilinmemektedir. Ciinkii ¢ocuklarda
pulmoner LHH’nin spontan diizelme sansinin
oldugu bildirilmektedir. Pnémotoraks varligi ise
cocuklarda da, eriskinlerde de kétli prognoz
belirtisidir. Spontan pnémotorakslarin énlen-
mesinin tek yolunun bilateral plorektomi
oldugu belirtilmektedir. Son zamanlarda
IPPV’nin biil formasyonunu ve pnémotoraks
gelismesini tetikledigi i¢in solunum fonk-
siyonlarinda bozulma saptanan vakalarda erken
dénemde ECMO uygulamasinin prognozu daha
olumlu etkileyecegi bildirilmektedir®.

Spontan pndmotoraks 6zellikle konjenital
immiin yetmezligi olan ¢ocuklarda Pneumocystis
carinii enfeksiyonlar1 sirasinda da siklikla goriil-
mektedir. Enfeksiyonun seyri sirasinda olusan
subplevral kavite ve amfizematdz parankim
alanlarinin pnémotoraks olusumuna neden
oldugu disiiniilmektedir. Hastamizda immiin
yetmezlik olmayip, Pneumocystis carinii’e bagh
pnémoni diisiiniilmedi®.

Primer pulmoner LHH’nin ayirici tanisinda
enfeksiyonlar yaninda sarkoidoz, pnémokonyoz,
tiiberkiiloz ve lenfanjiyomiyomatozis de
unutulmamalidir. Pulmoner lenfanjiyomiyomatozis
alveolar diiz kaslarin anormal proliferasyonu ve
akciger parankiminin kistik harabiyeti ile
karakterize, tekrarlayan pnémotorakslarla
seyreden, siklikla dogurganlik cagindaki kadin-
larda goriilen ilerleyici bir hastaliktir. Cocukluk
¢aginda seyrek olup, hisiltili solunum ve astim
benzeri semptomlarla gelebilir!®. Hastamizda
toraks tomografi bulgular lenfanjiomiyomatosisi
diistindiirmekle birlikte, LHH’nin sistemik
bulgularinin belirginlesmesi ve deri biyopsisi ile
LHH tanis1 konuldu.

Vaka siit cocuklugu déneminde spontan pnémo-
toraksla gelen hastalarda seyrek de olsa
LHH’nin goz ardi edilmemesini vurgulamak
amaciyla sunulmustur.
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