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OZET

idiopatik pulmoner hemosiderozis; primer olarak cocukluk caginda gorulen tekrarlayan hemoptizi, demir eksikligi anemisi
ve gogus radyograminda difflz parankimal infiltrasyonla karakterize nadir bir alveoler hemoraji nedenidir. Patogenezi
pbilinmemektedir. Kesin tani, balgam, bronkoalveoler lavaj sivisi veya acik akciger biyopsisinde hemosiderin yukit makrofajlarin
gosterilmesiyle konur. Bu makalede, hastanemize hemoptizi ile basvuran, 12 yasindan beri demir eksikligi anemisi tanisi
ile cok sayida kan transfuzyonlar yapiimis olan, bir yil énce akciger tuberktlozu tanisiyla 6 ay duzenli tuberkuloz tedavisi
alan, 20 yasinda bir erkek olguyu sunuyoruz. Akciger radyograminda bilateral retikilonoduler infiltrasyonlar izienen hastanin
transbronsiyal akciger biyopsisinde hemosiderin yuklt makrofajlari bulunduran alveoler hemoraji ve interstisyel fibrozis
saptandi. Alveoler hemoraji sendromlari yéonunden tetkik edilen olguya idiopatik pulmoner hemosiderozis tanisi konuldu
ve oral kortikosteroid tedavisiyle klinik ve radyolojik olumlu yanit alindi. Sonug olarak; yuksek mortalite riski nedeniyle idiopatik
pulmoner hemosideroziste erken tani ve tedavi cok dnemlidir. Nedeni aciklanamayan anemisi olan ¢ocuklarin izleminde
akciger radyogrami cektirimeli, bilateral infiltrasyon varliginda ayinci tanida idiopatik pulmoner hemosiderozis akilda tutularak

sitolojik tetkikler yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: alveoler hemoraji, anemi, hemoptizi, pulmoner hemosiderozis

SUMMARY
Idiopathic Pulmonary Haemosiderosis

Idiopathic pulmonary haemosiderosis (IPH) is a rare, but potentially lethal cause of alveolar hemorrhage, which usually
occurs in childhood and characterized by recurrent hemoptysis, iron deficiency anemia and diffuse parenchymal
infiltration on chest radiogram. Pathogenesis is not well-known. The diagnosis is confirmed by demonstrating haemosiderin-
laden alveolar macrophages in sputum, bronchoalveolar lavage fluid or open lung biopsy specimen. We wish to present
a 20 years old male patient, who was admitted to our hospital with hemoptysis, who has been performed multiple
blood transfusions for diagnosis of iron deficiency anemia since he was 12 years old, and who had been treated with
diagnosis of pulmonary tuberculosis one year ago. He presented bilateral reticulonodular infiltration on chest X-ray.
On transbronchial lung biopsy, alveolar haemorrhage including haemosiderin-laden alveolar macrophages and interstitial
fibrosis were demonstrated. The subject was investigated for other alveolar haemorrhagic syndromes. There was no

positive finding. He was diagnosed as idiopathic pulmonary haemosiderosis and he has responded well to oral
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corticotherapy. In conclusion; because of high mortality risk early definitive diagnosis and treatment are imparitive in

IPH. A chest radiography should be included in follow up of children with unexplained anemia and when bilateral

infiltration is present, cytological investigation must be made, keeping IPH in mind in differential diagnosis.
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GIRis

Idiopatik pulmoner hemosiderozis (IPH),
etiyolojisi bilinmeyen nadir gorulen bir alveoler
hemoraji nedenidir. Akut ve kronik epizodlar halinde
intrapulmoner kanama, demir eksikligi anemisi,
uzun suren olgularda solunum yetmezligiyle
karakterizedir. Patogenezi bilinmemektedir. Kesin
tani, balgam, bronkoalveoler lavaj sivisi veya acik
akciger biyopsisinde hemosiderin yuklt makrofajlarin
gosterilmesiyle konur. Ancak bunun muamkin
olmadigi durumlarda uygun klinik ve radyografi
bulgulariyla, diffuz alveoler hemorajinin spesifik
nedenlerinin ekarte edilmesiyle de tani konur. Oral
kortikosteroid tedavisiyle genellikle klinik remisyon
vardir, ancak relaps siktir. Hafif formundan élumle
sonuclanabilen agir formlara kadar farkli klinik
seyirleri vardir(!-2).

OLGU

Hastanemize 15 gundur devam eden
Oksaruk, kanli balgam, halsizlik yakinmalariyla
pasvuran 20 yasinda erkek hasta ileri tetkik ve
tedavi amaciyla klinigimize yatirnidi. Ozge¢misinde;
12 yasindan beri etiyolojisi saptanamayan Fe
eksikligi anemisi oldugu, bu nedenle alti ayda bir
kan transfuzyonu yapildigi, ayrica bir yil énce
radyolojik olarak akciger tuberkUlozu tanisi
konularak alti ay duzenli tuberkdloz tedavisi
gordugu ogrenildi. Olgunun sigara ve alkol
aliskanhgr yoktu. Fizik muayenede; tansiyon
arteriyel 120/80 mmHg, nabiz 100/dak ritmik,
ates 37°C bulundu. Deri ve mukozalar soluktu.
Solunum sistemi muayene-sinde patolojik bulgu
saptanmadi. Batinda traube kapalydi. Diger sistem
bakilar olagandi. Akciger radyograminda; bilateral
orta ve alt zonlarda retikulonoduler dansite artimi
izlendi (Resim 1).

Resim 1: Olgunun PA akciger radyogrami

Toraks YRBT" de her iki hemitoraksta orta ve alt
zonlarda belirgin buzlu cam goérunumu ve septal
peribronkovaskuler kalinlasmalar saptandi (Resim
2).
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Resim 2: Olgunun yuksek rezolusyonlu toraks bilgisayarli

tomografi bulgular

Laboratuvar bulgularinda; eritrosit sedimentas-
yon hizi 38 mm/saat, I6kosit 9000 /mm3,
hemoglobin 5,8 gr/dL, hematokrit %19, 1, trombosit
242.000/ mm3, total bilirubin 0,39 mg/dL, aclik
kan sekeri 74 mg/dL, BUN 12 mg/dL, kreatinin 0,5
mg/dL bulundu. Diger rutin kan ve idrar tetkikleri
normal sinirlardaydi. EKG sinus ritminde, belirgin
T ve ST degisikligi yoktu. Solunum fonksiyon



testlerinde; FVC 3,9 L (% 71), FEV1 3,2 L (% 68),
FEV1/FVC % 81 idi. Karbonmonoksit diftzyon
kapasitesi (DLCO) 6,24 mlL/dak/mmHg (%48)
bulundu. Arter kan gazinda; pH: 7,36, PaO2: 90
mmHg, PaCO2: 28,2 mmHg, O2 saturasyonu %96
idi. Periferik yaymada %84 polimorf nuveli I6kosit,
%16 mononukleer I6kosit, trombositler yeterli olarak
goruldu. Eritrositler degerlendirilemedi. TUm batin
ultrasonografisi normaldi. Balgam ARB teksifleri G¢
kez negatif bulundu.

Bronkoskopik incelemede; tum brons sistemi
acik izlendi. Orta lob medial segmentten
bronkoalveoler lavaj (BAL), sag alt lob lateral
segmentten transbronsiyal biyopsi (TBB) yapildi.
Brons aspirasyon sivisi ve BAL" da ARB teksif bakisi
negatifti. Brons aspirasyon sivisi nonspesifik
kdltirande ureme olmadi. Brons aspirasyon sivisi
ve postbronkoskopik balgam sitolojileri normaldi.
BAL yaymalarinda alveoler makrofaj birikimi ile
yogun hemoraji goruldu. TBB'nin kesitlerinde
hemosiderinle yUklt makrofajlar bulunduran alveoler
hemoraji ve hafif derecede intersitisyel fibrozis
izlendi. Histopatolojik bulgular alveoler hemoloji
lehine degerlendirildi (Resim 3 ve 4).
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Resim 3-4: Alveol boslugunda biriken hemosiderin yuklu

makrofajlar ile karakterli alveoler hemoraji gorandamu (H-E x

200)

Alveoler hemorajinin etiyolojisine yonelik ileri
tetkikler yapildi. Kanda RF, ANA, anti-dsDNA, ANCA,
antiglomeruler bazal membran antikoru negatif
bulundu. Yapilan ekokardiyografi normal olarak
rapor edildi.

Bu bulgular 151g1 altinda olguya idiyopatik
pulmoner hemosiderozis tanist konuldu. 1 mg/kg
dozda oral kortikosteroid tedavisi baslandi. Bir aylik
tedavi sonrasi kontrol SFT, DLCO ve toraks BT de
iyilesme goruldu (Resim 5 ve 6). FVC: 5.1 L (%93),
FEV1: 3.9 L (%84) FEV1/FVC: %76, DLCO: 7.99
mL/ dak/mmHg (%64) bulundu.

idiopatik pulmoner hemosiderozis

Resim 5 ve 6: Olgunun Ug aylik kontrol PA akciger radyogrami

ve yuksek rezolusyonlu toraks bilgisayarll tomografisi

Steroid dozu azaltilarak tedavisine devam edilen
olgu halen izleminin onuncu ayindadir. Bu sure
icinde hemoptizi gozlenmedi, radyolojik bulgular
ve solunum fonksiyonlari agisindan iyiligini
sUrddrmektedir.

TARTISMA

Tekrarlayan hemoptizi ataklari, Fe eksikligi
anemisi ve tipik radyografik bulgular olan geng
hastalarda IPH tanisi kolaylikla dustntimesine karsin
kesin tani icin akciger biyopsisi gerekmektedir.
Akciger biyopsisi, transbronsiyal biyopsi ya da acik
akciger biyopsisi seklinde elde edilirl!>). Olgumuzda
transbronsiyal biyopside hemosiderin yuklu
makrofajlar bulunduran alveoler hemoraji ve hafif
derecede interstisyel fibrozis goruldu. Ayrica
olgumuza Fe eksikligi anemisi nedeniyle baslangicta
3 Unite kan transfuzyonu yapildi.

IPH'de akciger radyografisinde akut ataklar
déneminde apeksleri tutmayan bilateral alveoler
konsolidasyon goruldr. Bunlar 2-3 gun icinde
retikUler infiltrasyona donusur. Akciger radyografi
bulgulart 10-12 gun icinde normale doner. Fakat
tekrarlayan benzer ataklarda hemosiderin, artan
miktarlarda interstisyel dokuda toplanir ve progresif
interstisyel fibrozis gelisirl!-4-6). Toraks BT de aktif
donemde alveoler infiltrasyon, subakut fazda yama
seklinde buzlu cam alanlan ve difftiz noddller gorultr
(3). Olgumuzda toraks BT'de her iki hemitoraksta
orta ve alt zonda belirgin buzlu cam goérandmu ve
septal peribronkovaskuler kalinlasmalar saptanmistir.
IPH gerek kiinigi, gerek radyolojik bulgulanyla akciger
taberkdlozu ile kanstinlabilmektedir. Olgumuz bir
yil dnce radyolojik olarak akciger tuberkulozu tanisi
konularak duzenli tedavi almistir. Yine 1994 yiinda
servisimizde IPH tanisi almis olan 27 yasindaki bir
olgumuz da 13 yasindayken akciger tuberkulozu
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tedavisi gormusturl’). Burada ttberktloz tanisinin
konulmasinda bakteriyolojik tetkiklerin 6nemi, ARB
negatif bulunan hastalarda histopatolojik olarak
ayirici tanlya gidilmesinin énemini vurgulamak
istiyoruz.

IPH prognozu degiskendir. Cocuklarda
genellikle akut ve fatal seyirli iken eriskinlerde kronik
seyirlidir. Semptomlarin baslangicindan olume kadar
2,5 yildan 20 yila kadar zaman ge¢mektedir. Bazi
hastalarda hemoptizi epizodlar halinde devam edip
ara donemlerde kisi saglikli iken, bazilarinda ise
progresif pulmoner fibrozise gidis olmaktadir(2.8.9).
Sekiz yildir Fe eksikligi anemisi nedeniyle alti ayda
bir kan transfuzyonu yapilmakta olan olgumuzda
ihmli derecede interstisyel fibrozis saptanmistir.

Sonuc olarak; yuksek mortalite riski nedeniyle
idiopatik pulmoner hemosideroziste erken tani ve
tedavi cok 6nemlidir. Nedeni aciklanamayan anemisi
olan ¢ocuklarin izleminde akciger radyogrami
cektiriimeli, bilateral infiltrasyon varliginda ayirici
tanida idiopatik pulmoner hemosiderozis akilda
tutularak sitolojik tetkikler yapiimaldir.
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