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ÖZET

Goodpasture sendromu h›zl› ilerleyen glomerulonefrit, anti glomeruler bazal membran antikorlar›n›n (GBM) varl›¤› ve bazen efllik eden

akci¤er hemorajisi ile karakterizedir. Goodpasture sendromunda hedef antijenler tip IV kollajenin alfa 3 zinciridir. Hemoptizi bafllang›ç

semptomu olabilir. Diffüz alveolar hemoraji ile baflvuran Goodpasture sendromu olgusunu sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: alveolar hemoraji, Goodpasture

SUMMARY

Goodpasture’s Syndrome Initially Presenting with Alveolar Hemorrhage

Goodpasture’s syndrome is characterized by rapidly progresive glomerulonephritis, presence of deposited and circulating anti-glomerular

basement membrane (GBM) antibodies which often accompanied by lung haemorrhage. The antigen target in Goodpasture’s

syndrome is the alpha 3 chain of type IV collagen. Heamoptysis may be the initial symptom. We present a case of  Goodpasture’s

syndrome presented with diffuse alveolar heamorrhage.
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G‹R‹fi

Goodpasture sendromu h›zl› seyirli progresif glomerulonefrit,

alveol veglomerulbazal membranlar›nakarfl›geliflmifl otoantikorlar

ile seyreden otoimmün bir hastal›kt›r. ‹lk kez 1919 y›l›nda

Goodpasture isimli araflt›rmac› taraf›ndan tan›mlanm›flt›r(1). Bazal

membranlar›n yap›s›nda bulunan tip IV kollajenin üç alfa zinciri

olup,Goodpasture sendromundaki antiglomerulerbazalmembran

antikorlar›n›n (anti-GBM), alfa-3 zincirinin karboksil ucundaki

nonkollajenöz bölgeye (NC1) karfl› olufltu¤u gösterilmifltir(2).

Olgular›n %60-80’inde akci¤er ve böbrek ayn› anda

tutulur. Semptomlar s›kl›kla alveolar hemoraji ile iliflkilidir.

Bazen alveolar hemoraji renal bulgulardan da önce ortaya

ç›kabilir. Tan›da anti-GBM antikorlar›n›n gösterilmesi ve renal

biyopsiler önemli yer tutar. Tedavide ise steroid, plazmaferez

ve sitotoksik ajanlar etkilidir(1,2).

OLGU SUNUMU

26 yafl›nda, erkek hasta, son 1 ayd›r süren, hemoptizi,

halsizlik, kilo kayb› yak›nmalar› ile baflvurdu. 2002 y›l›nda

geçirdi¤i apendektomi d›fl›nda hastal›k öyküsü yoktu. 8

paket/y›l sigara al›flkanl›¤› mevcuttu. Fizik muayenede, genel

durum orta, soluk görünümlüydü, ödem, ikter, siyanoz,

çomak parmak saptanmad›. Kan bas›nc› 130/80 mmHg,

atefl 37.0�C, nab›z 100/dak ve solunum 18/dak. idi. Sistem

muayenelerinde her iki akci¤er bazalinde nadir ince raller

d›fl›nda patolojik özellik saptanmad›.

Rutin laboratuvar testlerinde; hemoglobin 7.4 gr/dL,

sedimentasyon 69 mm/saat, üre 38 mg/dL, kreatinin 1,5

mg/dL, idrar tetkikinde proteinüri ve hematüri saptand›.

Esbach testinde 9 gr/gün düzeyinde proteinürisi mevcuttu.

PA akci¤er grafisinde bilateral orta ve alt zonlarda



heterojen dansite art›fl› mevcuttu (Resim 1). Toraks bilgisayarl›

tomografisinde sa¤da daha belirgin olmak üzere her iki

akci¤er alt ve orta zonlarda buzlu cam görünümleri izlendi

(Resim 2). Bronkoalveolar lavaj (BAL) yap›ld›. BAL s›v›s›

hemorajik görünümde, %98 alveolar makrofaj, %2 nötrofil

mevcuttu. Transbronfliyal biyopsi normal akci¤er dokusu

olarak raporland›.

Resim 1: PA akci¤er grafisi

Resim 2: ‹lk toraks bilgisayarl› tomografisi

‹mmünolojik de¤erlendirmede; CRP 4 mg/dL, RF

negatif, ANA (Antinükleer Antikor) 1/100 pozitif, ANA profili

negatif, p-ANCA (Perinükleer-Anti Nötrofil Stoplazmik Antikor),

c-ANCA ve MPO (Myeloperoksidaz) negatif, Anti-GBM (Anti

glomerular bazal membran antikoru) ise 1/10 pozitif saptand›.

Renal biyopside kresentrik nekrotizan glomerulonefrit saptand›.

Diffüz alveolar hemoraji ve Goodpasture sendromu tan›lar›

ile 1 gr/gün metilprednizolon ve 1 gr/gün siklofosfamid

tedavisi baflland›. Üç gün tedavi sonras› steroid dozu 50

mgr/gün’e azalt›ld›. Semptomlar›nda ve kontrol akci¤er

grafisi ve toraks bilgisayarl› tomografisinde (Resim 3 ve 4)

düzelme olan ve Anti glomerular bazal membran antikoru

negatifleflen hasta 40 mgr/gün steroid tedavisi ile taburcu

edildi.

Resim 3: Tedavinin 1.ay›nda kontrol PA akci¤er grafisi

Resim 4: Tedavinin 1.ay›nda kontrol toraks bilgisayarl› tomografisi

TARTIfiMA

Pulmoner sirkülasyondaki, kapiller, venül, arteriol küçük

damarlardan köken alan kanamalar alveolar hemoraji olarak

isimlendirilir. Alveolar hemorajilerin %20’si Goodpasture

sendromu, %50’si di¤er vaskülitler ve kalan› da di¤er

glomerulonefritle seyreden durumlardan kaynaklan›r (1-3).

Mikroskobik polianjit, Wegener granülomatozu, Goodpasture

sendromu, Churg-Strauss sendromu, Behçet sendromu, primer

antifosfolipid sendromu, mikst kryoglobulinemi, Henoch-

Schoenlein purpuras›, idyopatik pulmoner hemosiderozis,

sistemik lupus eritematozus, A‹DS, çeflitli eksojen ajanlara

maruziyet ve koagülasyon bozukluklar› diffüz alveolar

hemorajiye neden olabilir(4-6). Ülkemizden yay›nlanan 11

olguluk bir alveolar hemoraji serisinde 2 olguda Goodpasture

sendromu tespit edilmifltir(7).

Diffüz alveolar hemoraji, genellikle 40 yafl alt›nda

görülür. Hemoptizi, akci¤er grafisinde diffüz infiltratlar ve
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anemi klasik bulgulard›r. Ancak klasik triad› oluflturan

bulgular›n nonspesifik oldu¤u unutulmamal›d›r. Diffüz

alveolar hemorajide, hemoptizi ço¤unlukla az miktarda

olup balgamda çizgilenme tarz›ndad›r, nadiren masif nitelikte

olabilir(4,8). Literatürle uyumlu olarak, olgumuzda genç yaflta

olup, klasik bulgular›n üçü de mevcuttu.

Radyolojik olarak diffüz ya da yama tarz›nda

infiltrasyonlar saptan›r. Toraks bilgisayarl› tomografisi

lezyonlar›n lokalizasyonlar›n›n netleflmesi aç›s›ndan yararl›d›r.

Alveolar hemorajide lezyonlar fissürler ile kesintiye

u¤ramazken, genellikle enfeksiyonlarda lezyonlar fissürler

ile s›n›rl›d›r. Diffüz alveolar hemorajide lezyonlar›n apeksleri

ve kostofrenik sinüsleri tutmamas› da oldukça tipiktir(9).

Olgumuzun akci¤er grafisi ve bilgisayarl› tomografi bulgular›

alveolar hemoraji ile uyumluydu.

Tan›da BAL önemlidir. BAL s›v›s›n›n hemorajik görünümü

ve mikroskobide hemosiderin yüklü alveolar makrofajlar›n

saptanmas› tan›y› destekler. Olgumuzda s›v› hemorajik

görünümde olmas›na ra¤men hemosiderin yüklü makrofajlar

(HYM) saptanmad›. Epstein ve ark.(10) farelere kendi kanlar›n›

akci¤erleri içerisine vermifller, HYM’lar›n 3.günde belirginleflti¤ini,

7.günde en yüksek düzeye ç›kt›¤›n› ve 8 hafta kadar

saptanabildi¤ini bildirmifllerdir. Ancak HYM’lerin 2-4 hafta

içerisinde kayboldu¤unu ileri sürenlerde vard›r. Olgumuzun

BAL mikroskobisinde HYM saptanmad›. Semptomlar› 1 ayd›r

süren olguda HYM’ler›n kayboldu¤u düflünüldü. Alveolar

hemoraji tan›s›nda akci¤er biyopsisinin yeri tart›flmal›d›r.

Akci¤er dokusunda oluflan patolojik de¤ifliklikler nonspesifiktir.

Torakoskopik ve aç›k akci¤er biyopsisi riskli, bronkoskopik

transbronfliyal biyopsi ise doku parças›n›n küçüklü¤ü nedeniyle

tan› de¤eri düflüktür(11). Olgumuzda transbronfliyal biyopsi

ile spesifik bir tan›ya ulafl›lamad›.

Alveolar hemorajisi olup renal fonksiyon testlerinde

veya idrar analizinde patoloji saptanan olgularda renal

biyopsi önerilmektedir. Otoantikorlar, p-ANCA, c-ANCA ve

anti-GBM antikorlar› tan›da önemlidir. Anti-GBM antikor

pozitifli¤i Goodpasture sendromu tan›s› için %95 sensitivite

ve %97 spesifiteye sahiptir(12). Olgumuzda anti-GBM 1/10

pozitifli¤inin yan› s›ra renal biyopside de kresentrik nekrotizan

glomerulonefrit saptand›.

Goodpasture sendromu alveolar hemorajinin s›k

nedenlerinden birisidir. S›kl›kla akci¤er ve böbrek ayn› anda

tutulur. Akci¤erin tek bafl›na tutulmas› %5-10 oran›nda

görülür. Goodpasture sendromunda alveolar hemoraji

görülmesi ile sigara kullan›m› aras›nda yak›n iliflki oldu¤u

bildirilmiflt ir(13). Deney hayvanlar›na anti-GBM antikorlar›

verildi¤inde renal patolojiler oluflmas›na karfl›l›k, alveolar

hemoraji oluflmamaktad›r(14). Bu durum böbrek glomerul

endotelinde antikorun antijene ulaflmas› için gerekli porlar

mevcutken, alveol kapillerlerinde bu aç›kl›klar›n bulunmamas›

ile aç›klanmaktad›r. Sigara duman›n›n, akci¤erde doku

hasar› ve kapiller permeabilite art›fl› ile antikorlar›n antijenlere

ulaflabilirli¤ini artt›rarak, alveolar hemoraji oluflumunu

kolaylaflt›rd›¤› ve sigara b›rakman›n nüksleri önledi¤i ileri

sürülmüfltür(1,2,14). Olgumuzda da 8 paket/y›l sigara kullanma

öyküsü mevcuttu.

Goodpasture sendromuna ba¤l› alveolar hemorajilerde

tedavide pulse doz steroid ve sitotoksik ajanlar önerilmektedir.

Tedaviye yan›t genellikle iyidir. Tedavinin baflar›s›n› ve

nüksleri izlemede anti-GBM antikor düzeyi yararl›d›r. Genellikle

antikor düzeylerinde 8 hafta içerisinde h›zl› bir düflme

beklenir. Tedavi anti-GBM antikoru negatiflefltikten 3-6 ay

sonra kesilir(2,15). Olgumuzda tedavinin 1. ay›nda alveolar

hemoraji bulgular›nda ve renal fonksiyonlarda düzelme ile

birlikte anti-GBM antikorlar› negatifleflti. Tedavinin 3.ay›nda

komplikasyonsuz olarak izlenmektedir.
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