
Diabetes ‹nsipidus ile Birlikte Olan Pulmoner
Histiositozis X Olgusu

ÖZET
Histiositozis X; nadir görülen, Langerhans hücreleri ve eosinofil infiltrasyonu ile karakterize bir interstisyel akci¤er has-
tal›¤›d›r. Diabetes insipidus ve pulmoner histiositozis-X tan›s› alan olgu literatür eflli¤inde sunuldu.
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SUMMARY
A Case of Pulmonary Histiocytosis-X With Diabetes ‹nsipidus
Pulmonary histiocytosis- X is an uncommon interstitial lung disease, characterised by infiltration of eosinophilia and
Langerhans cells. The case was diagnosed as diabetes insipidus and pulmonary histiocytosis-X, it has been reported
with the relevant literature.
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Toraks Derne¤i 4. Y›ll›k Kongresi (30 May›s-2 Haziran
2001)’nde tart›flmal› poster olarak sunulmufltur.

Girifl

Histiositozis-X; Langerhans hücrelerinin ve eosinofillerin
fokal infiltrasyonu ile karakterize, etyolojisi bilinmeyen
nadir görülen granülomatöz bir hastal›kt›r (1). ‹lk ola-
rak 1953 y›l›nda Lichtenstein taraf›ndan histiositozis-X;
eosinofilik granülom, Hand-Schüller-Christian hastal›¤›
ve Letterer-Siwe hastal›¤› olarak üç grupta incelenmifl-
tir (2). Histiositozis-X için son tercih edilen adland›rma
“Langerhans hücreli granülomatozis”tir (1). Hastal›¤›n
akci¤er tutulumu tek bafl›na eosinofilik granülom ya da
primer pulmoner histiositozis-X(PPH-X) fleklinde ya da
multisistem hastal›¤›n bir parças› fleklinde olabilir (2).
Olgular›n %60’›nda izole akci¤er tutulumu, %20’sinde
kemik tutulumu ve %20’sinde de birden fazla organ
tutulumu izlenir (3).
Diabetes insipidus(DI)’un en önemli nedeni hipotala-
mus ya da hipofizin neoplastik ya da infiltratif lezyon-
larla tutulumudur. Bunlar pitüiter adenom, kraniyofa-
renjioma, germinom, pinealoma, metastatik tümörler,
lösemi, histiositozis-X ya da sarkoidoz olabilir (4). 
Biz de nadir görülmesi nedeniyle PPH-X tan›s› koydu¤u-
muz DI ile birlikteli¤i olan olguyu literatür bilgileri ile de-
¤erlendirerek sunduk.

Olgu

24 yafl›nda erkek hasta, nefes darl›¤›, kilo kayb› ve hal-
sizlik yak›nmalar› ile klini¤imize baflvurdu. Özgeçmiflin-
de 2 y›l önce çok su içme, s›k idrara ç›kma ve nefes dar-
l›¤› nedeniyle baflvurdu¤u bir merkezde aç›k akci¤er bi-
yopsisi ile pulmoner histiositozis-X ve DI tan›s› ald›¤› ve
halen devam eden 15 paket/y›l sigara içme öyküsü ol-
du¤u ö¤renildi. Soygeçmiflinde bir özellik yoktu.
Fizik muayenede; Kan bas›nc›: 110/80 mmHg, nab›z: 80
/dk ritmik, vücut ›s›s›:36,70C idi. Sol hemitoraksta operas-
yona ait insizyon skar› izlendi, solunum sistemi ve di¤er
sistem muayeneleri normal olarak de¤erlendirildi. 
Rutin laboratuvar incelemelerinde hemoglobin:15,6 ,
hematoktit:%47, Beyaz küre:7200, trombosit say›-
s›:204000, total eozinofil:200/ml, eritrosit sedimantas-
yon h›z›:16 mm/saat, serumda Na:142 mmol/L, K:4,2
mmol/L, Ca:8,9 mmol/L, açl›k kan flekeri:67 mg/dl,
BUN:6,3 mg/dl, Ürik asit:5,9 mg/dl idi. ‹lk tan› an›nda
24 saatlik idrar volümü 17 L ve dansitesi 1002 olmas›-
na karfl›n, hastanemize baflvuru s›ras›nda hastan›n na-
zal desmopressin kullanmas› ve tedaviye yan›t› nede-
niyle idrar volümü 2 litre, dansitesi 1015 olarak saptan-
d›. Balgamda aside rezistan basil; teksif ve kültürü üç
kez negatif bulundu.
Solunum fonksiyon testlerinde FVC: 5,12 L (% 91),
FEV1: 4 L (% 85), FEV1/FVC: % 78, FEF25-75: 3,25
L(% 68), PEF: 9,46(% 91), DLCO: %47, DLCO/VA: %



59 olarak saptand›. Arter kan gaz›nda pH: 7,42, PO2:
90 mmHg, PCO2: 38 mmHg, SaO2: % 94 bulun-
du.EKG’de normal sinüs ritmi izlendi.
Posteroanterior (PA) akci¤er grafisinde: bilateral yayg›n
retikülonodüler görünüm (Resim 1), yüksek rezolüs-
yonlu bilgisayarl› tomografisinde (YRBT) prevasküler,
paratrakeal, prekarinal, subkarinal patolojik boyut art›-
m› göstermeyen büyümüfl lenf nodlar›, her iki akci¤er
parankim alanlar›nda nonhomojen da¤›l›m gösteren,
yayg›n milimetrik boyutlu kistik oluflumlar, sa¤ akci¤er
superior segmentte en büyü¤ü 5 mm olan subplevral
nodüler dansite art›mlar› izlendi (Resim 2). Sella bilgisa-
yarl› tomografisi ise normal olarak de¤erlendirildi. 
Endokrinoloji konsültasyonu ile diabetes insipidus tan›-
s› ve aç›k akci¤er biyopsi materyali bloklar›n›n yeniden
de¤erlendirilmesi ile Langerhans hücreli granülomato-
zis tan›s› yeniden teyid edildi (Resim 3).
Olgu nazal desmopressin kullan›m›n›n sürdürülmesi ve
sigaray› b›rakt›rma giriflimleri ile takibe al›nd›.

Tart›flma

PPH-X’in gerçek insidans ve patogenezi bilinmemekte-
dir. Patogenezde sigara sorumlu tutulmaktad›r. Sigara
içimiyle nöroendokrin hücrelerce sentezlenen ve mono-
sit kemotaksisi, epitel ve fibroblast proliferasyonu ve si-
tokin sal›n›m›na neden olan bombesin benzeri peptid
art›fl› gösterilmifltir. Ayn› zamanda tütün spesifik glikop-
rotein ve di¤er regülatör glikopeptidlerin de patoge-
nezde rol alabilece¤i ileri sürülmüfltür (1-3,5). Viral en-
feksiyonlar, immünite bozuklu¤u ve lenfoma ile birlik-
teli¤i kesin olmamakla beraber baz› olgularda gözlen-
mifltir (6,7). 
PPH-X genellikle 20-40 yafl aras› genç eriflkinlerde görü-
lür. Her iki cinste eflit s›kl›kta rastlan›r. Bizim olgumuz

24 yafl›nda erkek hasta olup, 15 paket/y›l sigara içme
öyküsü mevcuttu.
PPH-X’li olgular›n % 75’i asemptomatiktir. Radyografi-
de tesadüfen saptanabildi¤i gibi sistemik ya da pulmo-
ner semptomlarla da ortaya ç›kabilir. Nonprodüktif ök-
sürük, özellikle egzersizde ortaya ç›kan dispne, gö¤üs
a¤r›s›, halsizlik, kilo kayb›, atefl en s›k görülen semptom-
lard›r. Olgular›n % 50’sinde rinit, % 25’inde spontan
pnömotoraks›n neden oldu¤u plöretik gö¤üs a¤r›s› ve
dispne olabilir. % 20 olguda kistik kemik lezyonlar› ne-
deniyle yass› kemiklerde patolojik k›r›klara rastlan›r. SSS
tutulumuna ba¤l› ortaya ç›kan DI’a ait poliüri, polidipsi
semptomlar› görülebilir (1-8). Olgumuz eforla nefes
darl›¤›, kilo kayb›, halsizlik, poliüri ve polidipsi yak›nma-
lar› ile baflvurdu. 
PPH-X’li olgular›n rutin laboratuar testleri genellikle nor-
maldir. Periferik eosinofili nadiren saptan›r (1-3). DI
mevcutsa günlük idrar miktar› artar (2,5-6 lt). ‹drar dan-
sitesi (1010 ↓) ve idrar konsantrasyonu (290 mmol/kg
↓) azal›r. Susuzluk testi ile idrar ve plazma osmolalite-
sinde de¤ifliklik izlenmez. Serum ADH düzeylerine tan›-
da nadiren ihtiyaç duyulur. Serum ADH yüksekli¤i nef-
rojenik, düflüklü¤ü ise nörojenik DI’u gösterir. ‹ntrave-
nöz vazopressin uygulamas›na idrar volümünün azal-
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Resim 1: PA akci¤er grafisi:Yayg›n retikülonodü-
ler görünüm.

Resim 3: (HEx400) Eosinofil, lenfosit ve Langer-
hans hücreleri ile karakterize histiositozis-X.

Resim 2: YRBT: Nonhomojen yayg›n milimetrik
boyutlu kistik oluflumlar.



mas› ve dansitesinin artmas› fleklinde yan›t al›nmas› nö-
rojenik DI tan›s›n› koydurur (4). Olgumuza hastanemi-
ze baflvurusundan iki y›l önce baflka bir merkezde su-
suzluk testi veya intravenöz vazopressin testi yap›lma-
dan semptomlar›, 24 saatlik idrar volümü ve dansitesi
sonuçlar› ile DI düflünülerek nasal desmopressin tedavi-
si bafllanm›flt›r. Olgunun sonraki takipleri ve hastanemi-
ze baflvurusu s›ras›nda desmopressin kullan›m› nedeniy-
le idrar volümü ve idrar dansitesinin normal s›n›rlarda
bulunmas› ve desmopressin kullan›m›na ara verdi¤i dö-
nemlerde idrar volümünde art›fl olmas› nörojenik DI ta-
n›s›n› desteklemektedir. 
Radyolojik olarak 2-10 mm çapta nodüller, retikülono-
düler görünüm ve üst zonlarda bal pete¤i görünümü
s›kt›r. Kostofrenik aç›n›n korunmas› spesifiktir. Küçük
kist ve nodüller, nadiren milier görünüm, tek nodül,
pnömotoraks saptanabilir. Kotlarda ve di¤er yass› ke-
miklerde litik lezyonlar radyolojik olarak saptanabilir.
Toraks YRBTde üst zonlarda belirgin multipl kist ve no-
düller, interstisyel kal›nlaflma ve balpete¤i manzaras›
görülebilir(1-3,5,9). Olgumuzda PA akci¤er grafisi ve
YRBT bulgular› literatür ile uyumluydu. 
PPH-X’de solunum fonksiyon testleri normal olabilece¤i
gibi restriktif, obstrüktif ya da mikst pattern izlenebilir.
Total akci¤er kapasitesi normale yak›n, diffüzyon kapa-
sitesi pulmoner vasküler tutuluma ba¤l› azalm›flt›r (10).
Bizim olgumuzda SFT normal, DLCO azalm›flt›. 
PPH-X’de kesin tan› bronkoalveoler lavaj s›v›s› ve doku-
nun histopatolojik incelemesi ile konulur. S-100 ya da
peanut aglütinasyonla gösterilebilen Langerhans hüc-
relerinin % 5’in üzerinde olmas›, elektron mikroskopide
Bierbeck granüllerinin gösterilmesi tan›sald›r. CD1
(OKT6) ile Langerhans hücrelerinin di¤er histiositlerden
ay›r›m› sa¤lan›r (11). Olgumuza aç›k akci¤er biyopsisi ile
al›nan materyalde Langerhans hücrelerinin görülmesiy-
le tan› konmufltur. 
PPH-X tedavisinde de¤iflik görüfller vard›r. Uzun süreli
kortikosteroid tedavisi önerilmektedir. Sitotoksik tedavi-
nin çok fazla yarar sa¤lamad›¤› görülmüflse de yayg›n
hastal›kta uygulanabilece¤i belirtilmektedir (3). DI’da
ise hormon replasman› yap›l›r(4). Kemik lezyonlar›
semptomatikse palyatif amaçl› radyoterapi uygulanabi-
lir. Terminal dönemde akci¤er transplantasyonu yarar-
l›d›r (3,9). Gen, monoklonal antikor ve sitokin temelli
tedaviler gelecekte umut verici olabilir. Olgumuza kor-
tikosteroid tedavisi planland› ancak klinik uyumsuzluk
nedeniyle verilmedi. Olgu nazal desmopressin kullan›m›
ve sigaray› b›rakt›rma giriflimleri ile takibe al›nd›.
Hastal›¤›n prognozu oldukça de¤iflkendir. Spontan re-

misyon olabilece¤i gibi son dönem balpete¤i akci¤er
geliflebilir. Sigaran›n b›rak›lmas› spontan remisyona ne-
den olabilir (5,12). PH-X’de kötü prognoz kriterleri; kos-
tofrenik aç›lar›n tutulumu, ileri derecede azalm›fl diffüz-
yon kapasitesi, yayg›n kist ve büller, tekrarlayan pnö-
motoraks, ileri yafl ve birden fazla organ tutulumudur
(3). Bizim olgumuzda kötü prognoz kriteri olarak kos-
tofrenik aç›lar›n tutulumu ve DI vard›. 
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