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SUMMARY

Idiopathic pulmonary hemosiderosis (IPH) is an uncommon but devastating disease of
children. The radiographic finding of a diffuse reticulonodular alveolar infiltrate together
with clinical findings of chronic, nonproductive cough, chronic or acute dyspnea and iron-
deficiency anemia, strongly suggest IPH, but open-lung biopsy is usually necesary for de-
finitive diagnosis.

We present a case of a fourteen year-old boy with IPH who has been admitted to our cli-
nic with severe anemia, acute respiratory failure and typical chest X-ray. Histopathologic di-
agnosis was done on the sputum and the open lung biopsy specimen was carried out on the
30 th day of admission.

The patient is now on corticosteroid therapy and clinically stable.

(Key words : Childhood, Respilatory Failure)

OZET

Idiopatik pulmoner hemosiderosis ¢ocukluk yaglarinda ender gériilen, agir klinik seyri olan
bir hastaliktir. Demir eksikligi anemisi, kronik nonprodiiktif 6ksiiriik izerinde gelisen akut res-
piratuar dispne, akciger grafisinde diffiiz, retikiilonodiiler alveoler infiltrasyon ve balgamda he-
mosiderin ytiklii makrofajlarm tespiti, hastaligi kuvvetle diistindiriir. Kesm tan: actk akager bi-
yopsisi ile konur.

Klinigimize derin anemi, akut respiratuar distres ve t1p1k akciger grafisi ile bagvuran, bal-
gam Ve acik akciger biyopsisinin histopatolojik incelenmesi ile kesin taru alan 14 yasmdaki
erkek olgu takdim edilmektedir.
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Pulmoner hemosiderozis, tekrarlayan al-
veoler kanamalar sonucu akcigerlerde he-
mosiderin birikimi ile karakterize bir klinik
tablodur. Primer nedenlere bagli olabilecegi
gibi pulmoner vendz hipertansiyon, sol
ventrikil yetmezligi, kollajen vaskiiler has-
taliklar ve hemorajik hastaliklara sekonder
de gelisebilir. Cocuklarda primer nedenli
pulmoner hemosiderozis, sekonder neden-
lere oranla daha siktir. Bunlar; inek siti hi-
persensitivitesine bagh gelisen form (Heiner
sendromu), myokardit ve pankreatik tutu-
lumla birlikte olan form, Goodpasture send-
romu ve nedeni saptanamayan idiopatik
pulmoner hemosiderozistir. (1,3).

Idiopatik  pulmoner  hemosiderosis
cocuklarda, genellikle akut gelisen solunum
yetmezligi, hemoptizi, derin anemi, akciger
grafisinde tipik bilateral diffiiz retikiilo-
nodiler infiltrasyon ve balgamda hemo-
siderin ytkli makrofajlarin tespiti ile ken-
dini gosterir.

OLGU

14 yagindaki erkek hasta, 5833920 pro-
tokol numarasi ile 23. 12. 1991'de solukluk,
halsizlik, ates, oksiiriik, nefes darlig: yakin-
malariyla bagvurdu. Oykiisiinden 1 yil dnce
demir eksikligi anemisi tarusiyla oral tedavi
gormesi disinda 0z gegmigi ve soy geg-
miginde Ozellik olmadigi, solukluk ve hal-
sizlik yakinmalarinm son bir aydir tekrar
bagladig: ve tli¢ glindiir de bu tabloya ates,
oksiirtik, nefes darlignin eklendigi 6grenildi.

Fizik Muayene

Agirhk: 50 kg. (50.P) Atesg :38 oC

Boy :161cm (50.P) Kalp tepe atimu :180/dakika
Arteriel kan basmci :100/60 mmHyg

Solunum sayist :52/dakika

Hastanin genel durumu kéti, ileri dere-
cede soluk, halsiz, deri ve skleralar ikterikti.
Suprasternal ve subkostal ¢ekilmeleri ile a-
gir respiratuar distresi mevcuttu. Akci-ger-
lerde dinlemekle bilateral yaygm krepitan
raller saptandi. Karaciger 2 cm, dalak 4cm
palpabldi. Diger sistem bakilar1 olagand:.

Laboratuvar:
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Hemoglobin: 4gr/dl, Hematokrit:%15.2,
beyaz kiire sayist: 12800/ mm?®, diizeltilmig
retikiilosit sayist: %1.3, kimiz: kiire in-
deksleri ve periferik yayma demir eksikligi
anemisi ile uyumlu idi. Polimorf niveli
lokosit egemenligi mevcuttu. Eritrosit se-
dimentasyon hizi: 78mm/saat idi. Idrarda
trobilinojen: 4mg/dl olarak saptandi. Trans-
ferrin saturasyonu: %6, serum ferritin dege-
ri: 7ng/ml, kanda total biluribin: 2.3 mg/dl,
indirekt biluribin:1.8mg/dl idi. Hemoglobin
elektroforezi, glikoz 6 fosfat dehidrogenaz
diizeyi, osmotik frajilite, protrombin zama-
ni, kanama zamani, pthtilasma zamani, ka-
raciger-bobrek fonksiyon testleri ve kanda
C, diizeyi normaldi. Lupus eritematozus
hiicresi, antintikleer antikor, C-reaktif pro-
tein, lateks agliitinasyonu, soguk agliitinin-
leri (-) bulundu. Balgamda asidoresiztan
bakteri 3 kez arandi ve (-) bulundu. BCG i
olan hastada PPD yanitsizd1.

Cekilen posteroanterior akciger grafisin-
de yaygm retikiilonodiiler nitelikte infilt-
rasyon mevcuttu. Balgamda hemosiderin
ytklii makrofajlar (+) bulundu. EKG ve eko-
kardiografi normaldi. Batin ultrasonogra-
fisinde hepatosplenomegali saptandi.

nm——— b

mesimn o PAA ancger gralisinde biiateral ditfuz retikulo-
noduler infiltrasyon

Bu klinik ve laboratuvar bulgularla énce-
likle bateriel pnomoni diistiniilerek destek
tedavi yaninda hataya Sefazolin 100mg/kg/
gin+Amikasin 15mg/kg/gin intraventz
baslandi. 12 saat sonra respiratuar dist-
resteki siiratli diizelmeye karsin akcigerdeki
retikiiler goriniimiin devam etmesi, akut
gelisen anemisi, balgamda hemosiderin
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Resim 2: Hematoksilen-eozin x 440
Balgamda hemosiderin yikli makrofajlar

ytiklii makrofajlarn tespiti ile pulmoner he-
mosiderozis yoniinden ileri tetkik ve ayiric
taniya yonelik arasirmalara baslandi. Ceki-
len ytiksek rezonansh toraks tomografisinde
akcigerlerde intersitisiyel mikronodiiler de-
gisiklikler mevcuttu.

Yatis1 sirasinda 1i¢ kez kan verilen hasta,
normal fizik inceleme ve laboratuvar bul-
gular: ile (hemoglobin: 9,8 gr/dl, hematok-
rit: %29,1 beyaz kiire sayis: 6700/mm?, erit-
rosit sedimentasyon hizi: 8mm/saat, idrarda
iirobilinojen: normal, kanda total bilirubin:
0,8 mg/dl, indirekt bilirubin: 0.5 mg/dl) 16.
glinde tedavi sonlandirilarak kontrole gel-
mek {izere taburcu edildi.

15 giin sonra kontrola gelen olgu akciger
biyopsisi yapilmak tizere yatirildi. Biyop-
side terminal bronsial ve alveollerdeki he-
mosiderin yiiklii makrofajlarm yammnda in-
tersitisiyel fibrozis veya epitelial hiicre hi-
perplazisine bagh olarak alveol duvarla-
rinda orta derecede kalinlisma oldugu sap-
tandi, vaskiilit bulgusu goézlenmedi. Patoloji
No: 1501/92 :

Histopatolojik kesin tani ve kontrol
akciger grafilerindeki retikiiler mikrono-
diiler goriiniimiin azalmakla birlikte devam
etmesi nedeniyle olgu 2 mg/kg/giin oral
prednizolon tedavisine alindi. Olgumuz ha-
len tedavisinin 7. aymda olup diisiik doz al-
ternan prednizolon tedavisi- stirmektedir.
Genel durumu iyi olup hemoglobin degeri
13 gr/dl, serum ferritin diizeyi 48.5 ng/ml
dir. Son kontrol akciger grafisinde retikiiler
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goriiniim devam etmektedir. Ancak 7. aymn-
daki bu son kontolde yapilan manyetik re-
zonans goériintiilemede yiiksek rezonansl
tomografi tekrarlanmamugtir.

Resim 3: Hematoksilen-eozin x 275
Alveol limenlerini dolduran makrofajlar

Resim 4: Tedavi sonrasi P/A akciger grafisi
TARTISMA

. Idiopatik pulmoner hemosiderozis ender
goriilen, nedeni bilinmeyen, mortalitesi
yiiksek bir hastaliktir. Cocuklarda ve
erigkinlerde farkli klinik seyir gosterir.
Erigkinlerde hastalik kronik, nonprodiiktif
okstiriik, dispne, wheezing ve demir ek-
sikligi anemisi ile oldukea sinsidir. Cocuk-
larda ise fulminant-akut ataklar sinsi seyire
eslik eder (2). 1-7 yaslart arasinda ve geng
erigkinlerde daha sik gériiliir ve cins fark:
gozetmez (3). Olgumuz 14 yasinda erkek
hasta olup gelismesi normaldir. 1 yil énce
tanimlanan demir eksikligi anemisi ve son
1-2 aydir baslayan halsizligi disinda énemli
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bir yakinmasi olmayip akut atakla klini-
gimize bagvurmustur.

Erigkinde pulmoner hemosiderozis sis-
temik hastaliklara eslik eder. Ancak ¢ocuk-
larda genellikle spesifik bir neden tespit edi-
lemez (1,4). Olgumuzun yasi gelisme ge-
riliginin, hipertansiyonunun olmayisi, b&b-
rek fonksiyonlarinin ve kompleman diize-
yinin normal olmasi, ekokardiografi ve tiim
batin tomografisinin normal olarak deger-
lendirilmesi bizi primer pulmoner hemo-
siderozisin diger nedenlerinden uzaklas-
tirmistir. Reading ve ark. (5) idiopatik pul-
moner hemosiderosis tamsi alan 4.5 ya-
sindaki erkek hastada gliadin ve retikiilin
antikorlar1 saptamislar ve inek siitii pro-
teinleri yani sira diger gidalara ve glutene
karst antikorlarm da bu hastalikta, 6zellikle
anemisi ve gelisme geriligi olan ¢ocuklarda
aranmasimi Onermislerdir.

Pulmoner hemosiderozisli olgularin pos-
teroanterior akciger grafileri yaygim bilateral
retikiilonodiiler opasitelerden bronkopné-
monik infiltrasyona ve konsolidasyondan
atelektazilere kadar degiskenlik gosterir (6).
Bu nedenle de bakteriel pnémoni, milier
tiberkiiloz, pulmoner 6dem, alveoler pro-
teinozis ve pulmoner fibrozisle karigabilir
(3). Nitekim olgumuz da bakteriel pnémoni
on tanisiyla yatirilmistir.

Akut respiratuar distres, derin anemi ve
tipik posteroanterior akciger grafisi pul-
moner hemosiderozis tamsmu kuvvetle
duisindiiriirse de kesin tani sitohistopato-
lojik inceleme ile konur. Balgamda, mide su-
yunda, bronsiyal calkant1 materyalinde he-
mosiderin yuklii makrofajlar taniy1 destek-
ler (9). Ancak kesin tan: igin, hastada spe-
sifik ivedi tedavi gerektiginden ve ayirici
tan1 yelpazesinin genig olmasi nedeniyle,
akut donemi takiben yapilacak agik akciger
biyopsisi gereklidir (1,3,9). Akut dénemde
biyopsi riskli oldugundan manyetik rezo-
nans ile goriintillemeden yararlanilabilir (3).

Olgumuzda yatisin birinci ayinda, klinik
seyir stabil durumda iken, agik akciger bi-
yopsisi yapilmis ve 1s1k mikroskobunda ter-
minal bronsiol ve alveoller icinde yaygin he-
mosiderin yiiklii makrofajlar tespit edilmis-
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tir. Vaskiilit saptanmayan olguda alveoler
duvarda kalinlasma goézlenmistir. Corrin ve
ark. (2) dordir cocuk olan altt olguda akeciger
biyopsisi uygulamaslar, 151k ve elektron mik-
roskobik bulgulari degerlendirmislerdir.
Esas hasarin kapiller endotelinde ve bazal
membranda oldugunu gostermisler, elekt-
rondan yogun depolanmaya rastlamamig-
lardir.

Idiopatik pulmoner hemosiderosisde
kortikositeroidler (metilprednizolon 2 mg/
kg /giin, hidrokortizon 4 mg / kg / gin),
ACTH 10-25 iinite/giin ve siklofosfamid 2-3
mg/kg/gin Onerilen tedavi yoéntemleridir
(1,8). Mortalitesi yiiksek olmasmna karsin
erken teshis ve uygun tedavi ile hastalarin
yagam stiresi 10 yilin {izerine g¢ikarila-
bilmektedir.

Bu nedenle, akut respiratuar distres,
derin anemi, tipik akciger bulgular: olan ol-
gularda pulmoner hemosiderosis, ayirici
tanida mutlaka dustinalmelidir..
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