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A CHILD WITH IDIOPATHIC PULMONARY HEMOSIDEROSIS 
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Idiopathic pulmonary hemosidermıis O:PH) is an uncommon but devastaHng disease of 
children. The x-adiographic finding of a diffuse reticulmı.odular alveolar infiltrate together 
with dinical findings of chronk, nonprodudive cough, ch:ronk oır acute d.y8pnea and imn­
defidency anemia, strongly suggest !PH, but open-hmg biopsy is usuaHy ı'lecesary fo:r de-
finHive diagnosis. . . 

We present a case of a fom:teen yearNold boy wiHı IPH who has beeu admitted to mu di., 
nk with severe anemia, acute respiratory failure and typkai chest X-ray. Hisl:opathologic di­
agnmıis was done on the sputum and the open lung biopsy spedmen was carried out on the 
30 fh day of admission. 

The patient is now on cortkosteıroid l:herapy and dinicaUy stable. 
(K ey words : Childhood, Respilatory Failure) 

ÖZET 
İdiopatik pulmoner hemosiderosis çocukluk yaışlarmda ender görülen, ağır klinik seyri olan 

biı· hastahktır. Demir eksikliği anemisi, kronik nônp:rodüktif öksürük üzerinde geli~en akut res­
piratuar dispne, akciğer grafisinde diffüz, retikülo:nodüler alveoler infiltrasyon ve balgamda he­
mosiderin yükiii makroüı.jların tespiti, hastalığı kuvvetle düı:ıündürür. KesL-:ı tanı açık akciğer bi-
yopsisi_il~ -~()11!11::_ .. . . 

Kliniğimize derin anerni, akut respiratuar distres ve tipik akciğer grafisi ile ba~vuran, bal­
gam ve açık akciğer biyopsisinin histopatolojik incelenmesi ile kesin tanı alan 14 yaşındaki 
erkek olgu taJ.<.diın edilmektedir. · 

(Anahtar Sözcükler: Çocukluk çağı, Solunum yetmezliği) 
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Pulmoner hemosiderozis, tekrarlayan al­
veoler kanamalar sonucu akciğerlerde he­
mosiderin birikimi ile karakterize bir klinik 
tabloduL Primer nedenlere bağlı olabileceği 
gibi pulmoner venöz hipertansiyon, sol 
ventrikül yetmezliği, kollajen vasküler has­
talıklar ve hemorajik hastalıklara sekonder 
de geli~ebilir. Çocuklarda primer nedenli 
pulmoner hemosiderozis, sekonder neden­
lere oranla daha sıktır. Bunlar; inek sütü hi­
persensitivitesine bağlı geli~en form (Heiner 
sendromu), myokardit ve pankreatik tutu­
lumla birlikte olan form, Goodpasture send­
romu ve nedeni saptanamayan idiopatik 
pulmoner hemosiderozistir. (1,3). 

İdiopatik pulmoner hemosiderosis 
çocuklarda, genellikle akut gelişen solunum 
yetmezliği, hemoptizi, derin anemi, akciğer 
grafisinde tipik bilateral diffüz retikülo­
nodüler infiltrasyon ve balgamda herno­
siderin yüklü rnakrofajlann tespiti ile ken­
dini gösterir. 

OLGU 

14 yaşındaki erkek hasta, 5833920 pro­
tokol numarası ile 23. 12. 199l'de solukluk, 
halsizlik, ateş, öksürük, nefes darlığı yakın­
malarıyla başvurdu. Öyküsünden 1 yıl önce 
demir eksikliği anemisi tanısıyla oral tedavi 
görmesi dışında öz geçmişi ve soy geç­
mişinde özellik olmadığı, solukluk ve hal­
sizlik yakınmalarının son bir aydır tekrar 
başladığı ve üç gündür de bu tabloya ateş, 
öksürük, nefes darlığnın eklendiği öğrenildi. 

Fizik Muayene 

Ağırlık: 50 kg. (SO.P) Ateş :38 oC 

Boy : 161 cm (SO.P) Kalp tepe atımı :180/ dakika 

Arteriel kan basıncı :100/60 mmHg 

Solunum sayısı :52/dakika 

Hastanın genel durumu kötü, ileri dere­
cede soluk, halsiz, deri ve skleralar ikterikti. 
Suprastemal ve subkostal çekilmeleri ile a­
ğır respiratuar distresi mevcuttu. Akci-ğer­
lerde dinlemekle bilateral yaygın krepitan 
raller saptandı. Karaciğer 2 cm, dalak 4cm 
palpabldı. Diğer sistem bakılan olağandı. 

Laboratuvar: 
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Heınoglobin: 4gr / dl, Hematokrit:'Yo15.2, 
beyaz küre sayısı: 12800/mm3, düzeltilmi~ 
retikülosit sayısı: %1.3, kımızı küre in­
deksleri ve periferik yayma demir eksikliği 
anemisi ile uyumlu idi. Polimorf nüveli 
lökosit egemenliği mevcuttu. Eritrosit se­
dimentasyon hızı: 78mm/ saat idi. idrarda 
ürobilinojen: 4mg/ dl olarak saptandı. Trans­
ferrill saturasyonu: %6, serum ferritin değe­
ri.: 7ng 1 ml, kanda total biluribin: 2.3 mg 1 di, 
indirekt biluribin:l.8mg/ dl idi. Hemoglobin 
elektroforezi, glikoz 6 fosfat dehidrogenaz 
düzeyi, osmotik frajilite, protrombin zama­
nı, kanama zamanı, pıhtılaşma zamanı, ka­
raciğer-böbrek fonksiyon testleri ve kanda 
C3 düzeyi normaldi. Lupus eritematozus 
hücresi, antinükleer antikor, C-reaktif pro­
tein, lateks aglütinasyonu, soğuk aglütinin­
leri (-) bulundu. Balgamda asidoresiztan 
bakteri 3 kez arandı ve bulundu" BCG li 
olan hastada PPD yanıtsızdı. 

Çekilen posteroanterior akciğer grafisin­
de yaygın retikülonodüler nitelikte infilt­
rasyon mevcuttu. Balgamda hemasiderin 
yüklü makrofajlar (+)bulundu. EKG ve eko­
kardiografi normaldi. Batın ultrasonogra­
fisinde hepatosplenomeg-ali saptand ı. 

,.,ci~rrn ; f-',i\ dk'\J"' yralısırkk llıieıtercıı uıriuL retrkülo­

nodüler infiltrasyon 

Bu klinik ve laboratuvar bulgularla önce­
likle bateriel pnömoni düşünülerek destek 
tedavi yanında hataya Sefazolirı lOOmg/kg/ 
gün+Amikasin 15mg/kg/gün intravenöz 
başlandı. 12 saat sonra respiratuar dist­
resteki süratli düzelmeye karşın akciğerdeki 
retiküler görünümün devam etmesi, akut 
geli~en anemisi, balgamda hemasiderin 
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Resim 2: Hematoksilen-eozin x 440 
Balgamda hemasiderin yüklü makrofajlar 

yüklü rnakrofajların tespiti ile pulmoner he­
ınosiderozis yönünden ileri tetkik ve ayıncı 
tanıya yönelik araşırınalara bai'ilandı. Çeki­
len yüksek rezonansh toraks tomografisinde 
akciğerlerde intersitisiyel mikronodüler de­
ğişiklikler rnevcuttu. 

Yatışı sırasında üç kez kan verile'n hasta, 
normal fizik inceleme ve laboratuvar bul­
guları ile (hemoglobL.'l.: 9,8 gr/ dl, henı.atok­
rit: %29,1 beyaz küre sayısı: 6700/mm3, erit­
rosit sedimentasyon hızı: Sının/ saat, idrarda 
ürobilinojen: nonnal, kanda total bilirubin: 
0,8 mg/ dl, indirekt bilirubin: 0.5 mg/ dl) 16. 
günde tedavi sonlandmlarak kontrole gel­
mek üzere taburcu edildi. 

15 gün sonra kontrola gelen olgu akciğer 
biyopsisi yapılmak üzere yatırıldı. Biyop­
side terminal bronşial ve alveollerdeki he­
rnosiderin yüklü makrofajların yanında in­
tersitisiyel fibrozis veya epitelial hücre hi­
perplazisine bağlı olarak alveol duvarla­
rında orta derecede kalınlı~ma olduğu sap­
tandı, vaskülit bulgusu gözlenmedi. Patoloji 
No: 1501/92 

Histopatolojik kesin taxu ve kontrol 
akciğer grafilerindeki . retiküler mikrono­
dül er görünümün azalmaklabirlikte devam 
etmesi nedeniyle olgu 2 mg/kg/ gün oral 
prednizolon tedavisine alındı. Olgumuz ha­
len tedavisinin 7. ayında olup düşük doz al­
teman prednizolon tedavişi sürmektedir. 
Genel durumu iyi olup hemoglobin değeri 
13 gr/ dl, serum ferritin düzeyi .48.5 ng/ml 
dir. Son kontrol akciğer grafisinde retiküler 
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görünüm devam etmektedir. Ancak7. ayın­
daki bu son kon to lde· yapılan manyetik re­
zonans görüntü.lemede yüksek rezonanslı 
tomografi tekrarlanmamı~tır. 

Resim 3: Hematoksilen-eozin x 275 
Alveollümenlerini dolduran makrofajlar 

Resim 4: Tedavi sonrası P/A akciğer grafisi 

TARTIŞMA 

İdiopatik pulmoner hemosiderozis ender 
görülen, nedeni bilinmeyen, mortaHtesi 
yüksek bir hastalıktır. Çocuklarda ve 
eri~kinlerde farklı klinik seyir gösterir. 
Eri!'ikinlerde hastalık kronik, nonp:rodüktif 
öksürük, dispne, wheezing ve demir ek­
sikliği anemisi. ile oldukça sinsidir. Çocuk­
larda ise fulminant-akut ataklar sinsi seyire 
eşlik eder (2). 1-7ya~lan arasında ve genç 
eri~kinlerde daha sık görülür ve cins farkı 
gözetmez (3). Olgumuz 14 yaôjında erkek 
hasta olup geli~rnesi normaldir. 1·yıl önce 
tanımlanan demir eksikliği anemisi ve son 
1-2 aydır ba~layan halsizliği dışında önemli 



J SSK TEPECIK HOSP TURKEY 1993 Vol.3 No, i-2-3 

bir yakınması olmayıp akut atakla klini­
ğimize ba~vurmu~tur. 

Erişkinde pulmoner hemosiderozis sis­
temik hastalıklara e~lik eder. Ancak çocuk­
larda genellikle spesifik bir neden tespit edi­
lemez (1,4). Olgumuzun ya~ı, geli~me ge­
riliğinin, hipertansiyonunun olmayı~ı, böb­
rek fonksiyonlarının ve kompleman düze­
yinin normal olması, ekokardiografi ve tüm 
batın tomografisinin normal olarak değer­
lendirilmesi bizi primer pulmoner hemo­
siderozisin diğer nedenlerinden uzakla~­
tırmı~tır, Reading ve ark. (5) idiopatik pul­
moner hemosiderosis tanısı alan 4.5 ya­
~ındaki erkek hastada gliadin ve retikülin 
antikorları saptamı~lar ve inek sütü pro­
teinleri yanı sıra diğer gıdalara ve glutene 
kar~ı antikorların da bu hastalıkta, özellikle 
anemisi ve geli~me geriliği olan çocuklarda 
aranmasını önermi~lerdir. 

Pulmoner hemosiderozisli olguların pos­
teroanterior akciğer grafileri yaygın bilateral 
retikülonodüler apasitelerden bronkopnö­
monik infiltrasyona ve konsolidasyondan 
atelektazilere kadar deği~kenlik gösterir (6). 
Bu nedenle de bakteriel pnömoni, milier 
tüberküloz, pulmoner ödem, alveoler pro­
teinozis ve pulmoner fibrozisle karı~abilir 
(3). Nitekim olgumuz da bakteriel pnömoni 
ön tanısıyla yatırılmı~tır. 

Akut respiratuar distres, derin anemi ve 
tipik posteroanterior akciğer grafisi pul­
moner hemosiderozis tanısını kuvvetle 
düşündürürse de kesin tanı sitohistopato­
lojik inceleme ile konur. Balgamda, mide su­
yunda, bron~iyal çalkantı materyalinde he­
mosiderin yüklü makrofajlar tanıyı destek­
ler (9). Ancak kesin tam için, hastada spe­
sifik ivedi tedavi gerektiğinden ve ayıncı 
tanı yelpazesinin geni~ olması nedeniyle, 
akut dönemi takiben yapılacak açık akciğer 
biyopsisi gereklidir (1,3,9). Akut dönemde 
biyopsi riskli olduğundan manyetik rezo­
nans ile görüntülerneden yararlanılabilir (3). 

Olgumuzcia yatı~ın birinci ayında, klinik 
seyir stabil durumda iken, açık akciğer bi­
yopsisi yapılmış ve ışık mikroskobunda ter­
minal bronşiol ve alveoller içinde yaygın he­
mosiderin yüklü makrofajlar tespit edilmi~-
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tir. Vaskülit saptarunayan olguda alveoler 
duvarda kalmlaşma gözlenmiştir, Corrin ve 

ark. \'2) çocuk olan all:ı olguda akc~ger 
biyopsisi uygulamışlar, ı~ık ve elektron mik-
roskobik bulgulan değerlendirmişlerdir. 
Esas hasarın kapiller endotelinde ve bazal 
membranda olduğunu göstermişler, elekt­
rondan yoğun depolanmaya rastlamamı~­
lardır. 

İdiopatik pulmoner hemosiderosisde 
kortikositeroidler (metilprednizolon 2 mg/ 
kg /gün, hidrokortizon 4 mg / kg / gün), 
ACTH 10-25 ünite/ gün ve siklofosfamid 2-3 
mg/kg/ gün önerilen tedavi yöntemleridir 
(1,8). Mortahtesi yüksek olmasına kar~ın 
erken te~his ve uygun tedavi ile hastaların 
yaşam süresi 10 üzerine çıkarıla­

bilmektedir. 

Bu nedenle, akut respiratuar distres, 
derin a_nemi, tipik akciğer bulguları olan ol­
gularda pulmoner hemosiderosis, ayıncı 
tanıda mutlaka dü~ünülmelidir,. 
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