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angerhans hücreli histiyositoz (LHH), çeşitli organlarda, anormal
Langerhans hücrelerinin klonal proliferasyon ve birikimi ile giden,
nadir görülen, heterojen bir hastalık grubudur; etiyolojisi halen bi-

linmemektedir.1 Langerhans hücreleri, kemik iliğinden köken alan dendi-
ritik hücrelerin bir üyesi ve önemli antijen sunucu hücrelerdir. Karışık
terminolojisi nedeni ile, histiyositik hastalıklar, dendritik hücre ilişkili,
makrofaj ilişkili ve malign hastalıklar olmak üzere üç kategoriye ayrılmış-
lardır. LHH, ilk gruptadır; etken hücre bilindiği için artık ‘’X’’ harfi kulla-
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nıl ma mak ta; ön ce le ri kul la nı lan His ti o si to sis-X, eo-
zi no fi lik gra nü lom, Let te rer-Si we Has ta lı ğı, Hand-
Schul ler-Chris ti an Has ta lı ğı ve di füz re ti kü lo en do -
te li yoz te rim le ri ar tık ter cih edil me mek te dir.2 Has-
ta lık, tek bir or gan ve ya mul tipl or gan tu tu lu mu ile
gi de bi lir; sık lık la cilt, ke mik, lenf dü ğüm le ri et ki -
le nir. Ka ra ci ğer, da lak, ak ci ğer, ke mik ili ği gi bi
risk li or gan la rın tu tul ma sı prog no zu kö tü leş tir -
mek te dir.1,3

Ya pı lan iki ça lış ma da, izo le di a be tes in si pi dus -
lu (Dİ) has ta la rın %15’in de LHH sap tan mış ve bu
has ta la rın %8’in de 5 yıl için de baş ka bir hi po fiz
hor mon ek sik li ği or ta ya çık mış tır.3,4

Ye tiş kin LHH için ya yın lan mış ulus la ra ra sı
stan dart bir te da vi yak la şı mı yok tur.1,5,6

Bu ra da san tral Dİ, hi po pi tu i ta rizm, pul mo ner
tu tu lum ile gi den ve uy gu la nan te da vi ye kıs mi ya -
nıt ve ren bir LHH ol gu su su nul muş tur.

OL GU SUNUMU
Otuz ya şın da er kek has ta, Ağus tos 2004’te, bir ay -
dır ağız ku ru lu ğu, çok su sa ma ve sık id ra ra çık ma
şika yet le ri ile kli ni ği mi ze baş vur du. Nok tü ri (8-10
kez) ile bir lik te 20-25 l/gün id rar çı kar ma öy kü sü
mev cut tu. Mu ha se be ci olan has ta nın ak tif si ga ra
kul lan ma öy kü sü ol ma dı ğı, an cak iş or ta mın da pa -
sif içi ci ol du ğu öğ re nil di. Öz geç miş ve soy geç mi -
şin de özel lik yok tu.

Fi zik mu a ye ne si nor mal idi; or tos ta tik hi po -
tan si yo nu yok tu. 

Ru tin la bo ra tu var in ce le me le rin de be yaz kü -
re: 11.300/mm3, he mog lo bin: 13.1 g/dL, he ma tok -
tit: %40, trom bo sit: 320.000/mm3, BUN: 7.0 mg/dL,
kre a tin: 0.9 mg/dL, se rum da Na: 148 mmol/L, K: 4.3
mmol/L, Cl: 102 mmol/L, Ca: 9.7 mg/dL, P: 4.4
mg/dL, ka ra ci ğer fonk si yon test le ri nor mal, aç lık
kan glu koz dü ze yi: 92 mg/dL, id rar dan si te si: 1003,
id rar oz mo la ri te si: 145 mOsm/L, erit ro sit se di man -
tas yon hı zı: 55 mm/st idi. Pos te ro-an te ri or (PA) ak-
ci ğer gra fi sin de: Her iki or ta zon da yay gın
re ti kü ler, sol da da ha be lir gin ol mak üze re yer yer
no dü ler ve kis tik lez yon lar, in fil trat lar mev cut tu.
Su suz luk tes tin de san tral Dİ sap tan dı. Hi po fiz hor-
mon in ce le me sin de pa to lo ji sap tan ma dı (Tab lo 1).

İlk çe ki len sel la mag ne tik re zo nans (MR) gö-
rün tü le me de, sel la bo yut la rı nor mal sı nır lar da, hi-
po fiz be zi yük sek li ği 6 mm, bez pa ran ki mi or ta hat
in fe ri or da post kon trast se ri ler de kon trast lan ma
gös ter me yen 8x3 mm bo yut ta kis tik olu şum, in fun-
di bu lum or ta hat ta, sup ra sel lar sis tern, op tik ki az -
ma, ve ka ver nöz si nüs ler do ğal sap tan dı (Re sim 1).

To raks bil gi sa yar lı to mog ra fi de (BT), bi la te ral
ak ci ğer pa ran kim alan la rın da üst ve or ta zon lar da
be lir gin le şen da ğı nık yer le şim li ka vi tas yon içe ren
no dül ler ve yer yer in ce du var ya pı sı na sa hip kist-
ler sap tan dı (Re sim 2). Bron kos ko pi nor mal; bron-

Hormon Normal değeri Ağustos 2004 Şubat 2006 Şubat 2007

FSH 0.7-11.1 mIU/ml 8.03 0.475 0.287

LH 0.8-7.6 mIU/ml 9.85 <0.1 0.1

Serbest testosteron 8.9-42.5 pg/ml 22.6 1.7 6.9

Total testosteron 280-800 pg/ml 509.85 7.58 170.3

Prolaktin 6-30 ng/ml 6.4 45 34.3

Plazma sabah ACTH 5-50 pg/ml 18.1 36 11.6

Plazma sabah kortizol 8.7-22.4 µg/dl  20 14.8 3.6

sT3 3.0-6.5 pmol/l 4 4.1 3.54

sT4 10-22 pmol/l 14 12.2 9.4

TSH 0.35-4.5 mIU/ml 0.756 5.13 1.2

Büyüme hormonu 0-10 µg/l 0.08

IGF-1 219-644 ng/ml 509.7 136.7

TABLO 1: Hastada, tanı anında sadece santral Dİ varken, sonrasında hipopituitarizm gelişti.

FSH: Folikül stimüle edici hormon; LH: Luteinleştirici hormon; ACTH: Adrenokortikotropik hormon; sT3: serbest triiyodotironin; sT4: serbest tiroksin; TSH: Tiroid stimüle edici hormon;

IGF-1: İnsülin benzeri büyüme faktörü-1.  
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ko al ve o ler la vaj (BAL) si to lo jik in ce le me sin de yay-
gın al ve o lar mak ro faj lar ara sın da bi raz da ha ge niş
nü ve li, az sa yı da his ti yo si tik hüc re sap tan dı; LHH
ta nı sı için im mun his to kim ya sal in ce le me ve bu nun
için çok sa yı da hüc re blo ğu el de et mek ge rek mek -
te idi; has ta tek rar bron kos ko pi yi ka bul et me di.
Bal gam da asi de re zis tan ba sil, üç kez ne ga tif bu lun -
du; tü ber kü loz ve adi kül tür de üre me ol ma dı. Hi-
po ta la mo pi tu i ter sis tem ve ak ci ğer tu tu lu mu ile
sey re de bi len has ta lık lar açı sın dan ba kı lan se rum

an ji yo ten sin kon ver ting en zim (ACE) dü ze yi nor-
mal; PPD de ri tes ti ne ga tif; se rum pe ri nük le er an -
ti-nöt ro fi lik si top laz mik an ti kor (p-AN CA) ve
si top laz mik pa tern li an ti-nöt ro fil si top laz mik an ti -
kor (c-AN CA) ne ga tif sap tan dı. Ar ter kan ga zın da
ok si je nas yon ve so lu num fonk si yon test le ri (SFT)
nor mal sap tan dı. Ne fes dar lı ğı ve di ğer ak ci ğer
semp tom la rı ol ma yan has ta nın to raks BT, ar ter kan
ga zı, SFT ile ta kip edil me si plan lan dı. 

Gö ğüs has ta lık la rı ve en dok ri no lo ji kli nik le ri
or tak ka ra rı ile kli nik ve rad yo lo jik ola rak LHH-ak -
ci ğer ve hi po ta la mo pi tu i ter sis tem tu tu lu mu- dü şü -
nül dü; an cak his to pa to lo jik ta nı, ke sin ola rak
ko na ma dı. Na zal des mop res sin te da vi ile id rar vo lü -
mü 2 L/gün, dan si te si 1020, se rum Na 140 mmol/L
ci va rın da sey ret ti; bu te da vi ile ta bur cu edil di.  

Has ta, Şubat 2006’da li bi do azal ma sı ve em po -
tans şika ye ti ile tek rar kli ni ği mi ze baş vur du. Hi po -
fiz hor mon in ce le me sin de hi po go na dot ro pik
hi po go na dizm sap tan dı (Tab lo 1). 

Bu se fer tek rar la nan sel la MR gö rün tü le me de,
in fun di bu lum su pe ri o run da, hi po ta la mus lo ka li -
zas yo nun da, yo ğun ho mo jen kon trast lan ma gös te -
ren yak la şık 0.8 x 1.3 x 1.2 cm bo yut la rın da lo bü le
kon tur lu kit le lez yo nu sap tan dı. Ta nım la nan lez-
yon op tik ki az ma ya in fil tre gö rü nüm de olup op tik
ki az ma ile bi la te ral op tik si nir ve trak tus lar da ka-
lın laş ma iz len di. Nö ro hi po fi ze ait par lak nok ta nın
iz len me di ği sap tan dı (Re sim 3).

RESİM 1: A: Sagittal kesit MR görüntüleme. B: Koronal kesit MR görün-
tüleme. İlk çekilen MR görüntülemede, sella boyutları normal sınırlarda,
hipofiz bezi yüksekliği 6 mm, bez parankimi orta hat inferiorda postkontrast
serilerde kontrastlanma göstermeyen 8 x 3 mm boyutta kistik oluşum, in-
fundibulum orta hatta, suprasellar sistern, optik kiazma, ve kavernöz sinüsler
doğal saptandı. 

RE SİM 2: Toraks BT’de bilateral akciğer parankim alanlarında üst ve orta
zonlarda belirginleşen dağınık yerleşimli kavitasyon içeren nodüller ve yer
yer ince duvar yapısına sahip kistler saptandı. 

RE SİM 3: A: Sa git tal ke sit MR gö rün tü le me. B: Ko ro nal ke sit MR gö rün tü le -
me. Has ta, Şubat 2006’da li bi do azal ma sı ve em po tans şika ye ti ile kli ni ğe
baş vur du ğun da tek rar la nan sel la MR gö rün tü le me de, in fun di bu lum su pe ri o -
run da, hi po ta la mus lo ka li zas yo nun da, yo ğun ho mo jen kon trast lan ma gös te -
ren yak la şık 0.8 x 1.3 x 1.2 cm bo yut la rın da lo bü le kon tur lu kit le lez yo nu
sap tan dı. Ta nım la nan lez yon op tik ki az ma ya in fil tre gö rü nüm de olup op tik ki-
az ma ile bi la te ral op tik si nir ve trak tus lar da ka lın laş ma iz len di. Nö ro hi po fi ze
ait par lak nok ta nın iz len me di ği sap tan dı.
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Bil gi sa yar lı gör me ala nı mu a ye ne si nor mal idi.
Kon trol to raks BT’de bir ön ce ki tet kik le ben zer lez-
yon lar sap tan dı. Tek rar la nan bron kos ko pi de, sağ ve
sol sis tem de mu ko za da vas kü la ri te ar tı şı mev cut tu,
sağ or ta lob dan BAL alın dı. Flow si to met ri, si to lo ji
ve LHH için SI 100, an ti-CD1a bo ya ma sı plan lan -
dı. BAL yay ma la rın in ce le me sin de yay gın his ti yo -
sit ve az sa yı da len fo sit göz len di; an cak yi ne
ye ter siz ma ter yal ne de ni ile im mü no his to kim ya sal
de ğer len dir me ya pı la ma dı. SFT’de FVC: 4.90 L
(%91), FEV1: 3.82 L (%85), FEV1/FVC: %78,
DLCO: 9.0 mmol/kPa.dk (%73); akım vo lüm eğ ri si
pa ra met re le rin de azal ma ve ha fif de re ce li di füz yon
ka pa si te sin de azal ma sap tan dı. Gö ğüs has ta lık la rı
ta ra fın dan sta bil has ta lık ola rak de ğer len di ril di. 

Has ta, Şubat 2007 de hal siz lik, gör me bo zuk -
lu ğu şika yet le ri ile acil po lik li ni ği ne baş vur du. Hi-
po fiz hor mon in ce le me sin de hi po pi tu i ta rizm
sap tan dı (Tab lo 1).

Tek rar la nan sel la MR gö rün tü le me de sup ra -
sel lar sis tern de yer le şim gös te ren, hi po fiz in fun di -
bu lu mu nu çev re le yen, op tik ki az ma ya ba sı oluş tu-
ran, sel la içe ri si ne uza nım lı, an cak hi po fiz glan dın-
dan sı nır la rı net ola rak se çi le bi len yak la şık 25 x 16
x 22 mm bo yut lu, lo bü le kon tur lu, yo ğun kon trast-
la nan so lid ya pı da kit le lez yo nu sap tan dı (Re sim 4).

Bil gi sa yar lı gör me ala nı mu a ye ne sin de, her iki
göz de cid di de re ce de gör me kay bı, bi la te ral komp -
let he mi a nop si sap tan dı (Re sim 5). 

Lan ger hans hüc re li his ti yo si toz ke mik tu tu lu -
mu için ya pı lan tüm vü cut ke mik sin tig ra fi sin de
kran yum da sağ fron tal böl ge ar ka ke si min de, sağ
fron to pa ri ye tal böl ge de bir den faz la alan da fo kal
ak ti vi te bi ri ki mi göz len di.

Gö ğüs has ta lık la rı kon sül tas yo nun da, LHH ta-
nı sı için da ha ön ce iki kez BAL ya pıl mış ol ma sı na
rağ men im mun his to kim ya sal in ce le me ya pı la ma -
mış ol ma sı ne de niy le açık bi yop si dü şü nü le bi le ce -
ği be lir til di; an cak ak ci ğer açı sın dan rad yo lo jik
ola rak sta bil, kli nik be lir ti ver me yen, prog res yon
gös ter me yen has ta lık için açık ak ci ğer bi yop si si
öne ril me di. His to pa to lo jik ta nı sı ol ma yan, fa kat
kli nik ve la bo ra tu ar ola rak LHH şid det le dü şün dü -
ren has ta ya, hi po ta la mo hi po fi zer tu tu lum da prog-
res yon gö rül me si üze ri ne, 100 mg/gün me til-
pred ni zo lon baş lan dı; 2 haf ta lık te da vi son ra sın da
göz bul gu la rı ve bil gi sa yar lı gör me ala nı mu a ye ne -
si bir mik tar dü zel di. Kon trol sel la MR’ın da kit le
bo yut la rı 18 x 10 x 13 mm sap ta nıp 2-3 mm kü çül -
müş gö rül dü.

En dok ri no lo ji ve nö ro şi rur ji or tak kon se yin -
de, kit le ye yö ne lik cer ra hi ve ya bi yop si, yük sek
risk li ol ma sı ne de niy le, dü şü nül me di. Has ta he ma -
to lo ji ile kon sül te edi le rek, ulus la ra ra sı bir ça lış ma
olan LCH-III ça lış ma sı nın, mer kap to pü rin, pred ni -
zon, me tot rek sat, vinb las tin içe ren, risk li has ta lar -
da B ko lu te da vi prog ra mı na alın dı. 12 Mart
2007-25 Şubat 2008 ta rih le ri ara sın da te da vi si uy-
gu lan dı.  

Te da vi nin üçüncü ayın da, Ma yıs 2007’de, sel -
la MR gö rün tü le me de kit le sta bil, bil gi sa yar lı gör -

RE SİM 4: A: Sa git tal ke sit MR gö rün tü le me. B: Ko ro nal ke sit MR gö rün tü le -
me. Has ta, Şubat 2007’de hal siz lik, gör me bo zuk lu ğu şika yet le ri ile acil po-
lik li ni ğe baş vur du ğun da tek rar la nan sel la MR gö rün tü le me de sup ra sel lar
sis tern de yer le şim gös te ren, hi po fiz in fun di bu lu mu nu çev re le yen, op tik ki az -
ma yı bas kı la yan, sel la içe ri si ne uza nan ve hi po fiz glan dın dan sı nır la rı net ola -
rak se çi le bi len, yak la şık 25 x 16 x 22 mm bo yut lu, lo bü le kon tur lu, yo ğun
kon trast la nan so lid ya pı da kit le lez yo nu sap tan dı. 

RE SİM 5: Has ta, Şubat 2007’de hal siz lik, gör me bo zuk lu ğu şika yet le ri ile kli -
ni ğe baş vur du ğun da ya pı lan bil gi sa yar lı gör me ala nı mu a ye ne sin de her iki
göz de cid di de re ce de gör me kay bı, bi la te ral komp let he mi a nop si sap tan dı.
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me ala nı mu a ye ne sin de bir mik tar da ha dü zel me,
to raks BT’de lez yon lar sta bil sap tan dı.

Te da vi nin yedinci ayın da, Ey lül 2007’de, sel la
MR gö rün tü le me de kit le bo yu tu 9 x 8 mm öl çül dü
ve mi ni mal ge ri le miş ti; bil gi sa yar lı gör me ala nı
mu a ye ne sin de bir mik tar dü zel me sap tan dı.

Te da vi bi ti min den iki ay son ra, Ni san 2008’de,
kon trol sel la MR gö rün tü le me de, kit le bo yut la rı 8
x 7 mm’ye ge ri le miş ti (Re sim 6); bil gi sa yar lı gör me
ala nı mu a ye ne sin de kıs mi dü zel me sağ lan mış tı
(Re sim 7); to raks BT bul gu la rı sta bil idi.

Te da vi sı ra sın da lö ko pe ni, nö ro pa ti ve he pa to -
tok si si te ge liş me si se be bi ile te da vi pro to ko lün de
ge rek li za man lar da ilaç doz at la ma la rı ve ya doz az-
al tı mı şek lin de mo di fi kas yon lar ya pıl dı.  

Ol gu des mop res sin, le vo ti rok sin, dek sa me ta -
zon ve tes tos te ron rep las man te da vi si ile ta ki be
alın dı; altı ay da bir kon tro lü plan lan dı.

TAR TIŞ MA
Lan ger hans hüc re li his ti yo si toz in si den si, ya yın -
lan mış bir kaç se ri ye ba kıl dı ğın da yak la şık ola rak
mil yon da 1-2 ci va rın da dır. Baş lan gıç ya şı or ta la ma
21-69 yaş; or tan ca baş la ma ya şı 32’dir.3 Baş vu ru
semp tom la rı, sı ra sı ile cilt te dö kün tü, disp ne ve ya
ta kip ne, po li dip si ve po li ü ri, ke mik ağ rı sı, len fa de -
no pa ti, ki lo kay bı, ateş, gin gi val hi per tro fi, atak si
ve bel lek so run la rı dır. İlk semp tom lar dan iti ba ren
ta nı anı na ka dar ge çen sü re ge nel lik le uzun dur; bir-
çok has ta doğ ru ta nı ko nu la bil me si için 1-4 yıl bek-
le mek te; ba zı la rı ise 5-20 yıl sü re ile semp to ma tik
ol ma la rı na rağ men ta nı ala ma mak ta dır. Di a be tes
in si pi dus, ge nel lik le ilk semp tom dur; has ta lar, hi-
po ta la mo-hi po fi zer tu tu lum ne de ni ile, Dİ için
özel lik le yük sek risk al tın da dır lar.7 Bi zim ol gu muz,
bir ay lık po li ü ri-po li dip si şika yet le ri var ken ta nı al-
mış tır.

İzo le Dİ’ li has ta lar, LHH’nin di ğer ka rak te ris -
tik semp tom la rı açı sın dan dik kat li ce göz len me li -
dir. Ço cuk ve ye tiş kin ler den olu şan Ma yo kli nik
se ri le rin de, Dİ’ li 44 has ta nın 42’sin de di ğer or gan
tu tu lum la rı da gö rül müş; has ta la rın %68’in de ke -
mik, %57’sin de cilt, %39’un da ak ci ğer ve %18’in de
lenf no du tu tu lu mu ge liş miş tir.7 Bi zim ol gu muz da
ise Dİ be ra be rin de ak ci ğer ve ke mik tu tu lu mu göz-
len miş tir.

Ol gu muz da te mel so run lar san tral Dİ, hi po ta -
la mik kit le/ba sı semp tom la rı, ön hi po fiz hor mon
ye ter siz lik le ri ve in ters tis yel ak ci ğer has ta lı ğı dır. 

Bir ça lış ma da 79 ol gu luk san tral Dİ se ri sin de,
san tral Dİ ne de ni ola rak, 41 has ta da idi yo pa tik
san tral Dİ (%52), 18 has ta da in trak ra ni yal tü mör
(%23), 12 has ta da LHH (%15), 5 has ta da ai le sel has-
ta lık (%6), 2 has ta da trav ma (%3), 1 has ta da oto im-
mün po li en dok ri no pa ti (%1) sap tan mış tır. Yi ne bu
se ri de %61 has ta da, Dİ ge li şi min den son ra ki or tan -
ca 0.6 yıl da (0.1-18.0) ön hi po fiz ye ter siz li ği ge liş -
miş; has ta la rın %59’un da bü yü me hor mo nu
ek sik li ği, %28’in de hi po ti ro i dizm, %24’ün de hi po -
go na dizm, %22’sin de ad re nal ye ter siz lik ve Dİ ta -
nı anın da %30’un da 20 ng/ml’nin üze rin de
pro lak tin dü ze yi sap tan mış tır.4 Bi zim ol gu muz da
ilk ola rak hi po go na dizm ve pro lak tin yük sek li ği (45
ng/ml), son ra sın da ek ola rak bü yü me hor mo nu ek-

RE SİM 6: A: Sagittal kesit MR görüntüleme. B: Koronal kesit MR görün-
tüleme. Tedavi bitiminden iki ay sonra, Nisan 2008’de, kontrol sella MR görün-
tülemede, kitle boyutları 8 x 7 mm’ye gerilemiş görüldü.

RE SİM 7: Tedavi bitiminden iki ay sonra, Nisan 2008’de, kontrol bilgisayarlı
görme alanı muayenesinde kısmi düzelme saptandı.
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sik li ği, se kon der ad re nal ye ter siz lik ve se kon der hi-
po ti ro i dizm ge liş miş tir. Bu se ri de, LHH’ye bağ lı Dİ
va ka la rı nın %75’in de ön hi po fiz hor mon ye ter siz -
li ği ge liş miş; or tan ca ilk ön hi po fiz ye ter siz li ği ge-
liş me sü re si 3.5 yıl (0.1-6.0 yıl); 6 yıl da hi po fi zer
yet mez lik ge liş me ih ti ma li ve %81 bu lun muş tur.4

Bi zim ol gu muz da ikin ci yıl da ön hi po fi zer ye ter -
siz lik tes pit edil miş tir.    

Ga do li ni um kon trast mad de ile ya pı lan MR
gö rün tü le me de, san tral Dİ’ li has ta la rın %70’in de
hi po fiz sa pı ka lın la şır ve %24’ün de 5 yıl son ra sın -
da da ka lın kal ma ya de vam eder.8 Kla sik MR gö-
rün tü le me bul gu su olan hi po fiz be zin de par lak
nok ta kay bı, LHH için ta ma men di ag nos tik ol ma -
sa da ol gu muz da ol du ğu gi bi, bu bul gu nun sap tan -
ma sı,LHH’ye yö nel me mi ze yar dım cı ol mak ta dır.
Ge niş le miş hi po fiz den ke sin ta nı için bi yop si ya pı -
la bi lir; an cak te da vi si zor to tal hi po fiz dis fonk si yo -
nu nu en gel le mek ama cı ile to tal ek siz yon dan
ka çı nıl ma lı dır. 

Hi po ta la mo pi tu i ter sis tem ve ak ci ğer tu tu lu -
mu ile sey re de bi len baş lı ca has ta lık lar tü ber kü loz,
LHH, We ge ner gra nu lo ma toz, sar ko i doz ve len fo -
ma to id gra nu lo ma toz dur. Bi zim ol gu muz da tü ber -
kü loz, We ge ner gra nu lo ma toz ve sar ko i doz ta nı la rı
ya pı lan tet kik ler le dış lan mış tır.

Pul mo ner LHH, er kek ler de bi raz da ha yay gın
ve si ga ra içen ler de, iç me yen le re gö re, be lir gin ola-
rak da ha sık tır. Pul mo ner LHH’li has ta lar, ge nel -
lik le ök sü rük, disp ne ve ya gö ğüs ağ rı sı ile ge lir ler;
ak ci ğer tu tu lum lu ye tiş kin le rin yak la şık %20’si,
bi zim ol gu muz da ol du ğu gi bi, asemp to ma tik tir.9

Ol gu muz da rad yog ra fi de te sa dü fen sap tan mış tır.
Rad yo lo jik ola rak 2-10 mm çap ta no dül ler, re ti kü -
lo no dü ler gö rü nüm ve üst zon lar da bal pe te ği gö-
rü nü mü sık tır. Kos tof re nik açı nın ko run ma sı
spe sifik tir. Kü çük kist ve no dül ler, na di ren mil yer
gö rü nüm, tek no dül ve ya pnö mo to raks sap ta na bi -
lir. Kot lar da ve di ğer yas sı ke mik ler de li tik lez yon-
lar rad yo lo jik ola rak gö rü le bi lir.9 So lu num
fonk si yon tes ti so nuç la rı ol duk ça de ğiş ken dir; en
sık bul gu ol gu la rın %7-90’ın da gö rü len ve bi zim
ol gu muz da da sap ta nan, azal mış kar bon mo nok sid
di füz yon ka pa si te si (DLCO)’dir.10 En sen si tif  di-
yag nos tik test yük sek re zo lüs yon lu bil gi sa yar lı to-

mog ra fi dir (YRBT); LHH için ka rak te ris tik üst
zon lar da be lir gin mul tipl kist ve no dül ler, in ters -
tis yel ka lın laş ma ve bal  pe te ği man za ra sı gö rü lür.
Ti pik BT bul gu la rı na rağ men, Gö ğüs has ta lık la rı
uz man la rı teş hi si doğ ru la mak için ak ci ğer bi yop si -
si nin ge rek ti ği ni dü şün mek te dir.11 Ti pik LHH, PA
ak ci ğer gra fi si ve YRBT bul gu la rı na sa hip, asemp-
to ma tik olan ve ta kip ler de sta bil sey re den bi zim
ol gu muz da, SFT ve to raks BT ile ta ki be de vam
edil me si, pul mo ner tu tu lum prog res yon gös te rir se
ve te da vi dü şü nü lür se ak ci ğer bi yop si si ya pıl ma sı
plan lan mış tır. 

Ta nı his to lo jik ve ya si to lo jik in ce le me ile ko -
nur. LHH ta nı sı nı doğ ru la mak için şüp he li lez yon -
la rın bi yop si si ma ter ya lin de CD1a ve S 100 pro te i ni
ve ya an ti-lan ge rin ile im mun his to kim ya sal bo ya -
ma ve/ve ya elek tron mik ros ko pi ile Bir beck gra nül-
le ri nin gös te ril me si ge rek mek te dir.12 Bi zim
ol gu muz da kli nik, la bo ra tu var ve ti pik rad yo lo jik
bul gu lar ile LHH dü şü nül dü; an cak bi yop si ve im-
mun his to kim ya sal bo ya ma ile doğ ru la ma ya pı la -
ma dı.

Te da vi ha la tar tış ma ya açık tır; ye tiş kin LHH
için ya yın lan mış ulus la ra ra sı stan dart bir te da vi re-
ji mi yok tur.1,5,6 Şu ana ka dar ya yın la nan li te ra tür -
ler de uy gu la nan te da vi le rin çok çe şit li ol ma sı,
op ti mal bir stra te ji ta nım la ma yı im kan sız laş tır -
mak ta dır. 1960’lar dan be ri vinb las tin, vin kris tin,
ste ro id ler, me tot rek sat, klo ra mi no fen, sik lo fos fa -
mid, 6-mer kap to pu rin, VP-16 ve son za man lar da
sik los po rin A, in ter fe ron al fa, aracy ti ne ve 2-de ok -
si ko lo ro a de no zin, LHH ol gu la rı na ba şa rı lı şekil de
uy gu lan mış tır. Tüm bu ilaç lar dan en faz la ya yın la -
nan, de ği şik te da vi doz ve sü re le ri ile vin kris tin ve
ste ro id kom bi nas yo nu dur. Gen, mo nok lo nal an ti -
kor ve si to kin te mel li te da vi ler ge le cek te umut ve-
ri ci ola bi lir.5,6

Ha len sür dü rül mek te olan LCH I, LCH II,
DAL HX-83/90 gi bi ulus la ra ra sı, or tak ço cuk luk 
ça ğı ça lış ma la rı ile, LHH te da vi sin de önem li iler le -
me ler kay de dil miş tir. Ör ne ğin, has ta lar, vel ban ve
pred ni zon ile altı ay lık te da vi al dık la rın da, re kür -
ren has ta lık ora nı nın önem li oran da azal dı ğı; ilk
altı haf ta lık te da vi ye ce va bın, te da vi so nu cu nu tah-
min et me de, en güç lü prog nos tik fak tör ol du ğu gö-
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rül müş tür.5,6 Yi ne bu ça lış ma lar da risk grup la rı be-
lir len miş; pe di yat rik LHH has ta la rı, dü şük risk gru -
bu (cilt, ke mik, lenf no du ve hi po fiz tu tu lu mu) ve
yük sek risk gru bu (ak ci ğer, ka ra ci ğer, ke mik ili ği
ve da lak tu tu lu mu) şek lin de ay rıl mış lar dır. Ye tiş -
kin ça lış ma la rı ise de vam et mek te dir. 2001’de,
Ame ri kan His ti yo sit Top lu lu ğu, op ti mal te da vi ve
uzun dö nem et ki le ri ile il gi li so ru la ra ce vap bu la -
bil mek ama cı ile ye tiş kin LHH has ta lar da, LCH-II I
ça lış ma sı nı baş lat mış tır; ça lış ma ha len de vam et-
mek te dir. Bu LCH-III ça lış ma sı, dü şük risk gru bu
has ta la rı altı ve ya 12 ay lık vinb las tin/pred ni zo lon
te da vi si ne ran do mi ze et mek te ve tüm yük sek risk
gru bu has ta la rı bir yıl te da vi et mek te dir; yük sek
risk gru bu has ta lar da, ran do mi zas yon, ilk altı haf -
ta vinb las tin/pred ni zon (A ko lu) ile Vinb las -
tin/pred ni zon/IV me tot rek sat (B ko lu), son ra sın da
1 yıl lık ida me te da vi sin de, üç haf ta da bir vinb las -

tin/pred ni zo lon ve gün lük oral mer kap to pu rin (A
ko lu) ile, ek ola rak haf ta lık oral me tot rek sat (B ko -
lu) te da vi le ri ara sın da ya pıl mış tır. Yıl lar ca, me tot -
rek sat ’ın, LHH te da vi sin de et ki li bir ilaç ol du ğu
ka nıt lan mış tır. Ay rı ca şu ana ka dar olan ça lış ma -
lar da, çok lu or gan tu tu lu mu ile gi den has ta lık ta,
yo ğun te da vi re ji mi ile hız lı ce vap ve azal mış mor-
ta li te göz len miş tir.13 Ak ci ğer ve hi po ta la mo hi po fi -
zer tu tu lum ile yük sek risk gru bu na gi ren
ol gu mu za, LCH III ça lış ma sı nın yo ğun te da vi ko lu
olan B ko lu te da vi re ji mi uy gu lan mış tır. 

Has ta lık prog no zu, spon tan re mis yon, hız lı
prog res yon ve ölüm, tek rar la yan nüks ler, ir re ver -
sibl uzun dö nem mor bi di te ile ol duk ça de ğiş ken -
dir. Cilt, ke mik, lenf no du tu tu lu mu gi bi lo ka li ze
has ta lı ğı olan lar da prog noz iyi dir; te da vi siz iz le ne -
bi lir ler. Fa kat çok lu or gan tu tu lu mu olan lar da
prog noz kö tü dür.14
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