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ALVEOLER HEMORAJ‹ SENDROMLARI

Sibel YURT, Filiz KOfiAR

Yedikule Gö¤üs Hastal›klar› ve Gö¤üs Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, Yedikule, ‹STANBUL

Alveoler, kapiller harabiyete ba¤l›, difüz alveoller kanama

ile karakterize bir grup hastal›kt›r. Daha nadir olarak arteriol

ve venüllerin hasar›na ba¤l› olarak da oluflur. Pulmoner

hemoraji izole olabilece¤i gibi ekstrapulmoner bir hastal›kla

da iliflkili de olabilir(1.2). Alveoler boflluklar içine oluflan yayg›n

kanama sonucu dispne, hemoptizi, anemi ve akci¤er grafisinde

bilateral alveoler konsolidasyonlara yol açar. Alveoler septa

harabiyeti immün mekanizmalara, toksik ajanlara maruziyete

ba¤l› olabilece¤i gibi, sebebi bilinmeyedebilir (Tablo I).

Patogenez

Difüz alveoler hemorajinin(DAH)  etyolojisinde genifl

bir hastal›k grubu vard›r. Bu hastal›klar üç farkl› histolojik

tablo oluflturur. 1) pulmoner kapillerit , 2) ›l›ml›  pulmoner

hemoraji 3) difüz alveoler hasar(3). Difüz alveoler hemoraji

etyoloji ve altta yatan histopatolojileri Tablo II’de gösterilmifltir.

Pulmoner Kapillerit

Pulmoner kapillerit akci¤erin küçük çapl› damarlar›n›n

vaskülitidir. Kollajen vasküler hastal›k ya da sistemik vaskülitin

bir parças› olarak veya izole pauci-immun kapillerit veya

akci¤er transplant rejeksiyonunda görülebilir. Ay›rt edici

histolojik bulgusu alveol duvarlar›nda nötrofil toplanmas›d›r.

Alveoler interstisyum da kapiller duvarlar›n fibrinoid nekrozu,

ödem ve nötrofilik infiltrasyonla etkilenmifltir. Kapiller hasar›,

kan hücrelerinin, fibrin ve nötrofillerin alveoler bofllu¤a

eksüdasyonu izler ve difüz alveoler hemorajinin histolojik

görünümü oluflur.

Il›ml›  Alveoler Hemoraji

Il›ml› alveoler hemoraji, DAH’nin belirgin inflamasyon

ve nekroz olmadan kapiller endotelyal hasar›n olufltu¤u bir

formudur, örne¤in Goodpasture sendromunda kompleman

aktivasyonu ve alveolo-kapiller bazal membranda

immünglobulin birikmesi izlenir.

Difüz Alveoler Hasar

Difüz alveoler hemoraji ile sonuçlanan üçüncü

histopatolojik oluflum difüz alveoler hasard›r. Difüz alveoler

hasar oportunistik infeksiyon, inhalasyon hasar›, ilaç

toksisiteleri ya da kollajen vasküler hastal›klarda geliflen akut

immunolojik pnömonilerin neticesinde geliflebilir. Akut

respiratuvar distres sendromunda görülen histolojik

bulgudur. Histolojik olarak alveoler ve interstisyel ödem ve

alveolde proteinöz eksuda toplanmas› ve hyalin membran

oluflumu görülür.
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* Pauci-immun vaskülit immunfloresan mikroskopta immunoglobulin ya da kompleman depolanmas›n›n saptanmad›¤›n› ifade eder.

 Alveoler Hemoraji

Sendrom Mekanizma Serum Belirteç

Goodpasture Sendromu Antibazal membran antikor kaynakl› kapiller hasar› Antibazal membran antikoru

Pulmoner vaskülitler
Poliarteritis nodosa ‹mmun kompleks arac›l›kl› hasar ‹mmun kompleksler

Wegener granulomatozu Kapiller ve/veya daha büyük damarlar› c-ANCA ( proteinaz 3’e karfl› antikor)
tutan Pauci-immun* Vaskülit

Alveoler kapillerit ± glomerulonefrit Pauci-immun kapillerit p-ANCA (Myeloperoksidaza karfl› antikor)

Antifosfolipid Sendromu Pauci-immun kapillerit Antifosfolipid antikoru

Konnektif doku hastal›klar› ‹mmun kompleks depolanmas›, antifosfolipid Antinükleer antikorlar,
(Örn: Sistemik lupus eritematoz) antikorlar ya da bilinmeyen antifosfolipid antikorlar

Trimellitik anhidrid toksisitesi Direkt toksik hasar Yok

‹dyopatik pulmoner hemosideroz Bilinmiyor Yok

Tablo I: Alveoler hemoraji mekanizma ve serum belirteçleri
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Tablo II: Difüz alveoler hemorajinin etyolojik ve histopatolojik s›n›flamas›(4)

Semptom ve bulgular

Difüz alveoler hemorajide hemoptizi, dispne, atefl,

anemi; solunum sistemi muayenesinde difüz raller ve alveolo-

arteryel oksijen gradyentinde artma görülebilir. Hemoptizi

hafif veya masif, aral›kl › ya da devaml› olabilir.

Altta yatan etyolojiye ba¤l› olarak  kutanöz rafl, görme

bozuklu¤u, myalji, artralji ve periferik nöropati görülebilir.

Anemi s›k rastlan›lan bir bulgudur ve kan kayb›na ba¤l›

oldu¤u gibi altta yatan kronik bir hastal›¤a ya da renal

yetmezli¤e de  ba¤l› olabilir.

Difüz alveoler hemorajinin radyolojik bulgular›

nonspesifiktir ve hatta bir bulgu olmayabilir(5). Gö¤üs

röntgenogram›nda ani geliflen bir  alveoler dolum paterni

s›kl›kla izlenir(6)(Tablo III). Radyografik bulgular pulmoner

ödem ve difüz infeksiyon görünümünden farkl› de¤ildir

(Resim 1). Akut epizodun ard›ndan 2-3 gün sonra e¤er

yeni bir hemoraji epizodu geliflmezse alveoler konsolidasyon

rezorbe olur ve yerini retiküler paterne b›rak›r, 1- 2 hafta

içinde de tamamen düzelir(6).

Tablo III: Pulmoner kapilleritle birlikte difüz alveoler hemorajiyi düflündüren

klinik özellikler

Resim 1: ‹dyopatik pulmoner hemosiderozlu bir hastan›n PA akci¤er grafisi

Tan›

Dispne, hemoptizi ve artm›fl alveolo-arteryel oksijen

gradyenti, anemi ve gö¤üs röntgenogram›nda difüz alveoler

patern DAH’yi düflündürebilir. Bununla birlikte pulmoner

ödem, tromboembolizm, infeksiyon, koagulopatiler, üremi

de ayn› bulgulara yol açabilece¤inden tan› için daha ileri

tetkiklere ihtiyaç vard›r.

Difüz alveoler hemoraji, karbonmonoksit difüzyon

kapasitesini art›ran nedenlerden biridir. Ancak her hastada

özellikle yo¤un bak›mda yatan hastalarda uygulanmas› zor

bir yöntemdir. Alveoler hemorajinin akut safhas›nda ilk 48

saat içinde yap›lmas› daha uygundur(7). BAL (bronkoalveoler

lavaj) bulgular› alveoler hemorajide oldukça ay›rt edici ve

yararl›d›r. BAL s›v›s›n›n hemorajik görüntüsü DAH’yi

düflündürür, ayr›ca alveoler makrofajlarda hemosiderin

saptanmas› ise daha kronik bir hemorajiyi düflündürür

(Resim 2). Transbronflial akci¤er biyopsisi veya torakoskopik

ya da aç›k akci¤er biyopsisi ile alveoler hemorajinin

histopatolojik tan›s› konabilece¤i gibi ayr›ca altta yatan bir

granülomatöz  vaskülit de izlenebilir.

Pulmoner hemoraji;  Wegener granülomatozu, Behçet

hastal›¤›, Henoch-Schönlein purpuras› gibi iyi tan›mlanm›fl

vaskülitik sendromlarla veya bu sendromlara tam uymayan

nekrotizan sistemik vaskülitle iliflkili olarak geliflebilir. Difüz alveoler

hemorajinin non immün sebepleri aras›nda infeksiyonlar,

hemostatik bozukluklar, venöz pulmoner hipertansiyon, toksik

ajanlar, üremi say›labilir. Ba¤›fl›kl›¤› normal olan hastalarda en

yayg›n alveoler hemoraji nedenleri otoimmün kaynakl› iken

ba¤›fl›kl›¤› bask›lanm›fllardaki en s›k nedenler altta yatan

infeksiyon ya da akci¤er harabiyetidir. Otoimmün alveoler

hemorajilerde biyopsi yap›l›rsa s›kl›kla kapillerit saptan›r. Her

zaman biyopsi yapmak mümkün olmayabilir.

Pulmoner kapillerit Sistemik lupus eritematoz
Wegener granulomatozu Koagulasyon bozukluklar›
Mikroskobik polianjitis Trimellitik anhidrit
‹zole pulmoner kapillerit (ANCA pozitif) ‹zosiyanat maruziyeti
‹zole pulmoner kapillerit (ANCA negatif) Penisillamin
Sistemik lupus eritematoz Amiadoron
Romatoid artrit Nitrofurantoin
Mikst konnektif doku hastal›¤› Mitral stenozis
Skleroderma Subakut bakteriyel endokardit
Polimiyozit Multipl myeloma
Primer antifosfolipid sendromu Diffüz alveolar hasar

Henoch-Schönlein purpuras› Kemik ili¤i transplantasyonu
Behçet hastal›¤› Kokain inhalasyonu
IgA nefropatisi Sitotoksik ilaç tedavisi
‹dyopatik glomerulonefrit Sistemik lupus eritematoz
Akut akci¤er transplant rejeksiyonu Radyasyon tedavisi
‹dyopatik pulmoner fibroz ARDS
Difenilhidantoin Lenfanjiyoleyomiyomatoz
Retinoik asit toksisitesi Pulmoner venookluzif hastal›k
Ülseratif kolit Pulmoner kapiller hemanjiomatoz
Propiltiourasil Metastatik renal hücreli karsinom

Il›ml› pulmoner hemoraji Anjiosarkom
‹dyopatik pulmoner hemosideroz Koryokarsinom

Klinik Özellikler
Dispne
Hemoptizi
Solunum oskültasyonunda difüz raller
Gö¤üs röntgenogram›nda alveoler dolum paterni
Hipoksemi
Anemi
Sistemik vaskülitin ekstratorasik bulgular›
Normal trombosit say›s› ve fonksiyonu
Koagülasyon defektinin bulunmamas›

Alveoler hemoraji sendromlar›



Resim II:  Akci¤er transbronflial biyopsi materyalinde hemosiderin yüklü

makrofajlar

Pulmoner kapillerit tan›s›

Pulmoner kapillarit histopatolojik bir tan›d›r. Transbronflial

biopsi ve aç›k akci¤er biopsisi ile tan› konulabilir. Mekanik

ventilasyona ba¤l› olan hastalarda veya üremik koagülopatisi

olan hastalarda biyopsi almak mümkün olmayabilir.

Pulmoner kapillarit tan›s› da sadece histopatolojik bir tan›d›r

ve altta yatan etyolojiyi her zaman belirtmez. Baz› laboratuar

araflt›rmalar› tan›ya yard›mc› olabilir (Tablo IV ).  ANCA gibi

baz› otoantikorlar Wegener Granülomatozu, mikroskobik

poliarterit, idyopatik pulmoner renal sendrom gibi etyolojilerin

tan›s›nda yard›mc› olur. Sitoplazmik ANCA (c-ANCA),

antiproteinaz 3 (PR 3) ü tarifler ve Wegener Granülomatozu

için oldukça spesifiktir(8,9). Perinükleer ANCA (p-ANCA)

antimiyeloperoksidaz antikorunu tarifler ve mikroskobik

poliarterit ve idyopatik pulmoner renal sendromda pozitif

saptan›r.

Tablo IV: Pulmoner kapilleritin tan›s›na yard›mc› yöntemler

Tedavi edilmemifl SLE’li hastalar›n %95 inde ANA

pozitifdir. Anti-ds DNA, SLE ‘li hastalar›n % 50-75 inde

bulunur. Anti-ds DNA pozitifli¤i ve C3 ün düflük bulunmas›

SLE için %100 tan› koydurucudur(10).

Doku immünflorösan çal›flmalar› ve serum ABMA

(antiglomerul bazal membran antikoru) ölçümü Goodpasture

sendromu için %97 sensitif, %98 spesifik bulunmufltur(11).

Alveoler ve glomerüler bazal membranlarda immünglobulin

depolanmas›n›n gösterilmesi de bu sendrom için alt›n

standartt›r. Pulmoner kapillerit tan›s›n› destekleyen laboratuvar

bulgular› Tablo IV’te gösterilmifltir.

TEDAV‹

Wegener granulomatozlu hastalarda 2 mg/kg/gün

siklofosfamid ve 1 mg/kg/gün prednizon tedavisi ile %91

hastada düzelme, %75 hastada remisyon sa¤lanm›flt›r.

Fulminan gidifl gösteren vakalarda siklofosfamid 4-5

mg/kg/gün ve prednizon 2 mg/kg/gün bafllanabilir(12).

Mikroskobik poliarteritlerde prednizolon ve sitotoksik

ajanlar›n (siklofosfamid yada azatioprin) kombinasyonu

kulan›labilir(13). SLE’li hastalarda yüksek doz kortikosteroid

kullan›labilir. Mortalite oldukça yüksektir. Kortikosteroid ve

siklofosfamid ya da azotioprin kombinasyonu ve plazmaferez

uygulanabilir(14).

Goodpasture sendromunda kortikosteroid ve sitotoksik

ajanlar kullan›labilece¤i gibi plazmaferezden de iyi sonuçlar

al›nm›flt›r. Plazmaferezde ABMA’lar› h›zl› bir flekilde temizlenir

ve renal yetmezlik geliflmesi geciktirilebilir(15). Pulmoner

hemoraji geliflen Goodpasture’lu hastalarda bolus tarzda

metilprednizolon (1 gr I.V. 1-3 gün) uygulanmas› hemorajinin

gerilemesini sa¤layabilir(15).

‹dyopatik pulmoner  renal sendrom, Behcet hastal›¤›,

HSP (Henoch Schönlein purpuras›), IgA nefropatisi,

antifosfolipid sendromunda da kortikosteroid ve siklofosfamid

etkili olabilir. Behçet ve antifosfolipid sendromunda tek

bafl›na kortikosteroid de etkili olabilir(16,17).

Pulmoner ödem tan›s› d›flland›ktan sonra fulminan

DAH’de pulmoner kapillaritten flüphelenildi¤inde kan›tlanm›fl

sistemik bir hastal›k olmadan da kortikosteroid (1-2

mg/kg/gün) ve siklofosfamid (2-5 mg/kg/gün) fleklinde

bafllanabilir (veya 3 gün bolus tarzda 1 gr I.V.

metilprednizolon da bafllanabilir). Enfeksiyon kesin olarak

d›fllan›ncaya kadar genifl spektrumlu antibiyotikler tedaviye

eklenmelidir. Renal hastal›¤a ait bulgular varsa ve Goodpasture

sendromu ay›r›c› tan›da bulunuyorsa plazmaferez de

uygulanmal›d›r.
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Laboratuar Yöntemleri
ANCA

Sitoplazmik
Perinükleer

ANA
Anti-ds DNA Antikoru
Kompleman düzeyleri
Romatoid faktör
Antiglomeruler bazal membran antikorlar›
Krioglobulinler
Eritrosit sedimantasyon h›z›

Di¤er Yöntemler
Sirküle eden immünkompleks düzeyleri
‹drar›n mikroskobik incelenmesi
Sinüsler in radyolojik de¤erlendirilmesi
Nekrotizan glomerulonefrit için renal biyopsi
Lökositoklastik vaskülit için cilt biyopsisi
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Kortikosteroid ve siklofosfamidle kombine tedavide

immunsupresyona ba¤l› Pneumocystis carinii  enfeksiyonu

riski nedeniyle profilaktik tedavi bafllanabilir ayn› flekilde

tüberküloz için de profilaktik tedavi bafllanabilir.

Sonuç olarak DAH nin genifl bir etyolojik ve histolojik

ay›r›c› tan›s› olmas› nedeniyle kilinisyen ve patologlar›n ortak

çal›flmas› ve klinik, laboratuvar ve patolojik bulgular›n birlikte

de¤erlendirilerek spesifik bir tan›ya gidilmesi ve h›zl› bir

flekilde tedavinin bafllamas› önemlidir. ‹mmunsupresif tedavi

uygulanacak olmas› nedeniyle infeksiyon nedenlerinin

d›fllanmas› ve P. carinii ve Tbc’a karfl› profilaktik tedavinin

bafllanmas› gereklidir.

Spesifik Hastal›klar

Wegener Granülomatozu: Üst ve alt solunum

yollar›n›n nekrotizan granulomatöz inflamasyonudur, ayr›ca

fokal segmental glomerulonefrite de sebep olur. Küçük

damarlar›n vaskülitidir (kapiller, arteriol, venülleri tutar)(12).

c-ANCA pozitifli¤i de tan›da yard›mc›d›r(9). Wegener

granülomatozunda akci¤erler s›kl›kla etkilenmesine ra¤men

DAH nadirdir (%10). Hemoptizi geliflti¤inde DAH’den ziyade

nodül ya da lokalize infiltrasyonla iliflkilidir. Difüz alveoler

hemoraji epizodunu takip eden aylarda sistemik vaskülitin

tipik özellikleri ortaya ç›kabilir. Daha önce tan› konmufl

Wegener granülomatozunda alevlenmeler s›ras›nda da

DAH görülebilir. Difüz alveoler hemoraji geliflmifl hastalarda

kortikosteroid ve siklofosfamidle tedavi edilse bile mortalite

oran› yüksektir(18).

Mikroskobik Polianjiitis: MPA küçük çapl› damarlar›

etkileyen sistemik nekrotizan bir vaskülittir. Poliarteritis

nodosan›n (PAN) bir varyant› olarak düflünülür. Artrit, myozit,

gastrointestinal kanama, polinöropati ve sinüzite yol açan

sistemik bir hastal›kt›r. PAN’dan fark› küçük çapl› damarlar›

tutmas›d›r ve DAH daha s›k olarak görülür. Fokal segmental

glomerülonefrit ve %90 dan fazla p-ANCA pozitifli¤i görülür
(9). Churg-Strauss ve Wegener granülomatozundan farkl›

olarak granulomlar veya eozinofiller görülmez. PAN’da

oldu¤u gibi olgular›n 1/3 ünde hepatit B ve C pozitifli¤i

vard›r. Ayr›ca ANA ve romatoid faktör pozitifli¤i de hastalar›n

yaklafl›k %30’unda görülebilir.

SLE: Sistemik lupus eritematozlu hastalarda DAH nadir

olarak görülür ancak ciddi bir komplikasyondur, mortalite

oran› yüksektir (%50)(19). Alveoler hemoraji komplikasyonu

ile seyreden SLE’li hastalar›n klinik ve radyolojik özellikleri

di¤er alveoler hemorajilerle benzerlik gösterir.  Pulmoner

hemoraji geliflmifl hastalar›n akci¤er biyopsisinde küçük

çapl› damarlar›n ve alveol duvarlar›nda subendotelyal olarak

da¤›l›m gösteren immün kompleks depolanmalar› elektron

mikroskopisinde izlenmifltir(20). Alveoler hemoraji, sistemik

lupus eritematozlu hastada difüz pulmoner infiltrasyonlara

yol açabilecek oportunistik enfeksiyonlar, lupus pnömonitis,

konjestif kalp yetmezli¤i ve pulmoner embolizm gibi di¤er

komplikasyonlar›ndan ay›rt edilmelidir. Di¤er etyolojilerin

d›fllanabilmesi için akci¤er biyopsisi gerekebilir. Ancak

solunum yetmezli¤i olan fulminan alveoler hemorajili veya

yo¤un bak›m flartlar›ndaki hastalarda torakoskopik ya da

aç›k akci¤er biyopsisi al›namayabilir. Bununla birlikte bu

gibi durumlarda bronkoskopi ile BAL ve transbronflial biyopsi

al›nabilir. Transbronflial biyopsi ciddi solunum yetmezli¤i

durumlar›nda ertelenebilir.

Goodpasture Sendromu: Goodpasture sendromu

DAH ve glomerülonefrite yol açan bir hastal›kt›r. Alveol ve

glomerül bazal membran›ndaki tip IV kollajene karfl› geliflen

antikorlar bu hastal›ktan sorumludur. Bu antibazal membran

antikorlar› kanda ve/veya alveol kapiller duvar› ve

glomerüllerde IgG’nin lineer depolanmas›, immünfloresan

boyama ile gösterilebilir(2,21). Etyolojisi bilinmez ancak inhale

hidrokarbonlar veya viral hastal›klar›n özellikle influenzan›n

risk faktörü olabilece¤i söylenmifltir(21). Bir çok hasta progresif

dispne, yayg›n alveoler infiltratlar, hipoksemi ve hemoptizi

ile baflvurur. Good-Pasture sendromunun en belirgin özelli¤i

glomerülonefritin olmas›d›r. Mikroskobik hematüri ya da

proteinüri hemen hemen her zaman izlenir. Azotemi yaklafl›k

% 55-70 oran›nda bildirilmifltir(21). Tedavi edilmezse renal

sorunlar ilerler ve günler ve haftalar içinde yetmezlik

geliflebilir. Serumda antiglomerüler bazal membran

antikorlar›n›n EL‹SA yöntemi ile gösterilmesi sensitif (%95),

spesifik (%97) olabilir ancak bu testi yapabilecek laboratuvar

say›s› oldukça azd›r(21). Serum antikor testleri beklenirken

perkütan renal biyopsi yap›labilir. Ifl›k mikroskobisinde

proliferatif ya da nekrotizan glomerülonefrit görülebilir.

‹mmün floresan boyama ile glomerüllerde IgG’nin ve

kompleman›n (C3) lineer depolanmas›n›n gösterilmesi

patognomoniktir. Akci¤er biyopsisi nadiren gerekir. Renal

biyopsinin histolojik bulgular› tan›da genellikle yeterlidir.

Akci¤er biyopsisi yap›l›rsa histopatolojik bulgular immün

arac›l›kl› hemorajik sendromlarla ayn›d›r. ‹mmünfloresan

boyama tan›sal olabilir ancak bu yöntemin akci¤er

dokusunda uygulanmas›nda teknik zorluklar vard›r. Akci¤er

dokusunda IgG  depolanmas› gösterilemeyebilir.

‹dyopatik Pulmoner Renal Sendrom: H›zl› ilerleyen

glomerülonefrit ve pulmoner hemoraji ile karakterize ve

baflka organ tutulumu göstermeyen bir sendromdur. p-

ANCA pozitifli¤i görülebilir ve WG’e ait bir bulgu olmadan

c-ANCA pozitifli¤i de bir vakada gösterilmifltir(9,22).

Glomerüllerde IgG ve C3 depolanmas› da görülebilir(2).
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Vasküler hasar›n segmental da¤›l›m›, nötrofil infiltrasyonu

ve fibrinoid nekroz histopatolojik bulgulard›r. Renal hasar›n

süresine ba¤l› olarak de¤iflen derecelerde glomerüler fibrozis

ve sklerozis görülebilir. Akci¤er etkilendi¤inde histopatolojik

bulgular nonspesifiktir ve sadece kapillerit ve intraalveoler

hemoraji izlenir.

Behçet Sendromu: Behçet sendromu 1937’de Türk

dermatolog Hulusi Behçet taraf›ndan tan›mlanan iridosiklit,

oral aftöz ve genital ülserlerin görüldü¤ü bir sendromdur(23).

Santral sinir sistemi, eklemler, büyük arter ve venler, cilt

tutulumu, böbrekler, epididim, kalp ve akci¤erleri tutabilir.

Pulmoner tutulum nadirdir ve her çapta arter, ven ve septal

kapillerleri tutar ve epizodik hemoptiziler görülebilir. Pulmoner

arterlerde anevrizmalar ve trombozlar görülebilir. Yayg›n

pulmoner kapillarit, pulmoner anevrizman›n rüptürü veya

pulmoner infarkt sonucu pulmoner hemoraji görülebilir
(23).

Henoch Schönlein Purpuras›: Palpabl purpura,

artralji ya da artrit, abdominal a¤r›, gastrointestinal kanama,

renal ve pulmoner tutulumun görüldü¤ü bir klinikopatolojik

sendromdur. her yafl grubu etkilendi¤i gibi daha çok

çocuklar›n hastal›¤›d›r(24). Generalize küçük damarlar›n bir

vaskülitidir ve IgA immün kompleks depolanmas› izlenir.

Ayr›ca sirküle eden IgA immün kompleksleri de saptanabilir
(24). HSP’da pulmoner tutulum nadirdir ve %6.5 oran›nda

görülebilir(24). Difüz alveoler hemoraji ya da akci¤er infarkt›

görülebilir.

IgA nefropatisi: IgA nefropatisi semptomatik hematürinin

de görüldü¤ü kendini s›n›rlayan bir hastal›kt›r. Henoch Schönlein

purpuras›n›n daha hafif bir formu olabilece¤i düflünülmektedir
(25). IgA içeren immün komplekslerin mezenkimal depolanmas›

ile karakterizedir. Pulmoner hemoraji nadir bir komplikasyondur
(25).

Antifosfolipid sendromu: Tekrarlayan arteryel ve/veya

venöz trombozlar, trombositopeni ve tekrarlayan fötal

kay›plarla karakterize bir sendromdur(17). Tan› yanl›fl pozitif

VDRL ve lupus antikoagulan› ve/veya pozitif antikardiolipin

antikorlar›n›n varl›¤› ile desteklenir. DAH nadir olarak

görülür. Pulmoner tutulum nadirdir ve tekrarlayan

tromboembolilere ba¤l› pulmoner hipertansiyon, primer

pulmoner hipertansiyon, pulmoner kapillarit ve ARDS

görülebilir(17). Antifosfolipid sendromundaki alveoler

hemoraji, immün kompleks depolanmas›yla birlikte olan

alveoler kapillaritle ve akci¤erde mikrovasküler trombozisle

birlikte olabilir.

‹dyopatik pulmoner hemosideroz: Difüz alveoler

hemorajinin tekrarlayan bir formudur ve çocuklarda daha

s›k görülür, yetiflkinlerde de %20 oran›nda görülür ve

erkekler daha çok etkilenir. Klinik özellikleri immün sebepli

alveoler hemorajilerle ayn›d›r ancak extrapulmoner ya da

renal tutulum izlenmez. Tekrarlayan alveoler hemoraji

epizodlar› nedeniyle demir eksikli¤i anemisi geliflir. Yaklafl›k

% 25 oran›nda uzun dönem spontan remisyon görülebilir.

Ciddi alveoler hemorajiye ba¤l› olarak da olgular›n yaklafl›k

%30’ u hayat›n› kaybedebilir. Difüz alveoler hemorajinin

uzun dönem komplikasyonu olarak kronik obstrüktif akci¤er

hastal›¤› ve pulmoner fibrozise ba¤l› restriktif bozukluk

geliflebilir. Etyolojisi bilinmemektedir; çocuklarda inek sütü

hipersensivitesi, çöliak hastal›¤›, IgA monoklonal gammopati

ve otoimmun hemolitik anemi gibi hastal›klarla iliflkisi olabilece¤i

ileri sürülmüflse de kesin bir ba¤lant› kurulamam›flt›r. Tan›

di¤er etyolojik nedenlerin d›fllanmas› ile konur(26). Nadir

görülen bir hastal›k olmas›yla birlikte optimal tedavi yöntemi

belli de¤ildir. Kortikosteroid ve sitotoksik tedaviler denenmifltir.

Akut epizodlar s›ras›nda kullan›l›r ve tedricen azalt›l›r. Uzun

dönem takiplerde bu tedavi yöntemlerinin rolü aç›k de¤ildir.
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