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Haluk Cokugras,

Iki yas alt1 aylik erkek cocuk, son birka¢ gundiir devam
eden oOksiiriik ve solunum sikintisi nedeniyle bagvurdu. Son
bir yil i¢inde dort kez pnomoni tanisiyla yatirilarak tedavi
edilmisti. Pnomoniye eslik eden anemi nedeniyle alt1 kez

kan transfuzyonu uygulanmisti.

Fizik muayene

Genel durumu iyi, boy ve kilo ise iiginci persantilin
altindaydz. Ates 37° C (koltuk alt1), kalp tepe atimi: 120/dak,
birinci ve ikinci kalp sesleri dogaldi, mezokardiyak odakta
1/6 sistolik ufurim duyuluyordu. Solunum sayist 64/dak
olan hastanin, interkostal ve subkostal ¢ekilmeleri vardi.
Her iki akciger alt alanlarinda solunum sesleri kaba olarak
duyuluyordu. Karm rahatti. Karaciger sag alt kosta yaymin
midklavikiiler hatti kestigi yerin 2 cm altinda ele geliyordu,
dalak ise ele gelmiyordu. Lenfadenomegali saptanmadi.

Diger sistem muayene bulgulari normal sinirlardaydi.

Laboratuvar bulgular:

Tam kan sayiminda; BK: 16 800/mm3 Hb: 6,9 gr/dl, Htc:
% 21, MCV: 78,3 fl, MCH: 24, MCHC: 31, RDW: 20,7.
Periferik yaymada: %52 lenfosit, %48 polimorfoniikleer
hiicre goruldu. Alyuvarlarda hipokromi, mikrositoz,
anizositoz ve poikilositoz saptandi. Duizeltilmis retikiilosit
%?2,3 olarak bulundu. Eritrosit ¢okme hiz1 42 mm/sa idi;
karaciger, bobrek islev testleri ve serum elektrolitleri ise
normal simirlardaydi. Akciger grafisinde (Resim 1) ve toraksin
kontrastli bilgisayarl1 tomografik (BT) incelemesinde, daha
cok akciger alt alanlarinda mevcut, yaygin doku tutulumu

goruldu (Resim 2).

Klinik seyir ve tedavi
Oksiiriik ve solunum sikintisi ile bagvuran, akciger grafisinde
yaygin parankimal tutulum saptanan hastanin, klinik

tablosuna anemi de eslik etmekteydi. Yogun radyolojik

bulgulara karsin, genel durumunun iyi olmasi, ateginin
olmamasi, 6zge¢misinde de yineleyen pnomoni ve anemi

ataklarinin olmasi, bize taniy: dustundurttii.

Mide s1vis1 drneginin patolojik incelemesi yapildi.

Resim 1:

Resim 2:
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Mide sivist Orneginin patolojik incelemesinde, hemosiderin
yuklti makrofajlarin saptanmas ve akcigere kanamaya neden
olan diger hastaliklarin diglanmas ile pulmoner hemosideroz

tanis1 kondu.

Tekrarlayan pulmoner semptomlar nedeniyle; idyopatik
pulmoner hemosideroz
A rare cause of recurrent pulmonary symptoms;

idiopathic pulmonary hemosiderosis

Resim 1: Akciger grafisinde iki tarafli yaygin tutulumlar
Resim 2: Akcigerin kontrastl tomografisinde, daha cok alt alanlart

tutan, yaygin parankimal tutulum

Tedavide bir kez kan transfizyonu uygulanan hastanin,
transfiizyon sonrast Hb degeri 9,9 mg/dl olarak olculdi.
Oksiiriik ve solunum sikintist yakinmalari iki giin iginde
gerileyen, radyolojik bulgular: hizla diuzelen hasta,
immiunsupressif tedavi baglanmadan, yakindan izlenmek

tizere taburcu edildi.

Tartisma

Akcigere kanama yineleyen akciger sorunlarina yol agan;
nefes darlig1, hemoptizi, akciger grafisinde yaygin, iki tarafli
alveoler tutulumlar ile belirgin nadir bir hastaliktir (1).
Klinik tablo ve radyolojik bulgular farkl: siddette ortaya
cikabilir. Cocukluk ¢aginin nadir goriilen akciger
sorunlarindan biri olan akciger kanamasinin gorilme siklig1
konusunda kesin veriler bulunmamaktadir (1,2). Alveolar
kanama, butyuk hava yollaria ulagarak hemoptiziye neden
olmadan veya radyolojik bulgu olusturmadan da gelisebilir.
Klinik tablo farkedilemeyecek kadar hafif olabilecegi gibi,
fazla miktarda kan transfuzyonu yapilmasini gerektirecek
kadar agir olabilir. Radyolojik olarak akut akciger kanamasina
bagli gelisen alveoler tutulumlar, enfeksiyon nedeniyle
olusan tutulumlara gore ¢ok daha kisa stirede geriler. Akciger
kanamasi yapan nedenlerin bilinmesi, hizli tani ve tedavi
planinin olusturulmasinda 6nem tasir (3).

Akciger kanamasi yapan nedenler arasinda; enfeksiyonlar
(kistik fibroz, bronsektazi, tuberkiiloz), kardiyovaskiiler
hastaliklar (dogustan kalp hastalig1, pulmoner hipertansiyon,
pulmoner emboli), travma (yabanci cisim aspirasyonu,
bogulma, “crush” sendromlar1), akciger-bobrek ile ilgili
sendromlar (SLE, Goodpasture sendromu, Wegener

graniilomatozu), toksik (penisilamin, kokain), Heiner
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sendromu (inek suitil agir1 duyarlilig: ile birlikte birincil
pulmoner hemosideroz) ve idyopatik pulmoner hemosideroz
(IPH) sayilabilir.

Enfeksiyonlar, travma ve yabanci cisim aspirasyonlari,
stutcocuklugu ve ergenlik oncesi donemde en sik akcigerde
kanama yapan nedenlerdir (3). Kanamay: takiben,
makrofajlar hemoglobindeki demiri 36-48 saat i¢inde
hemosiderin seklinde depolarlar. Hemosiderin yukla
makrofajlar, alveollerde iki hafta kadar kalirlar ve bu stre
icinde balgam, mide stvisi, bronkoalveolar sivi veya akciger
doku orneginde tespit edilebilirler (3-5).

Yineleyen akciger sorunu oykiisii olan hastamiz, tekrarlayan
pnomoni nedenlerinin varlig: agisindan incelendi. Immiun
yetersizlik veya gastroozofageal refli saptanmadi. Akcigerde
stk kanama yapan nedenlerden, kistik fibroz, bronsektazi,
tuberkiiloz veya yabanci cisim aspirasyonu saptanmadi.
Ekokardiyografisi normal olan hastada, kardiyovaskiiler
hastalik olasiligr diglandi. Akciger-bobrek ile ilgili
sendromlarin tanist amaciyla bakilan ANA, anti-ds DNA
ve p-ANCA negatif bulundu. Inek sttine 6zgul antikoru
saptanmayan hastada Heiner sendromu dusuniilmedi.
Tum olasi diger nedenler dislandigindan, hastamiz idyopatik
pulmoner hemosideroz olarak kabul edildi. Idyopatik
pulmoner hemosideroz, etiolojisi bilinmeyen, yineleyen
alveolar kanamalar ile seyreden nadir bir hastaliktir. Yineleyen
oksuriik, dispne, hemoptizi gibi akciger belirtileri; demir
eksikligi anemisi; akciger grafisinde gecici, yaygin
parankimal tutulum varhgi IPH icin tan1 dl¢utlerini olusturur.
Hemosiderin yuklu makrofajlarin gosterilmesi ile tani
kesinlestirilir (6-9). Idyopatik pulmoner hemosideroz,
genellikle ilk on yasta gorulur. Solunum sistemi belirtileri
%770 olguda ilk 6 yasta ortaya ¢ikar. Klinik tablo, hafif veya
agir olabilir, pnomoniden farkli olarak 2-3 giinde duzelir.
Ataklar sirasinda hafif anemi diginda hasta iyidir. Radyolojik
bulgular genellikle iki taraflidir. Hiler bolge cevresi ve
akciger alt alanlar1 daha ¢ok tutulur. Apeks ve kostofrenik
sinusler ise etkilenmez. Hipokromik mikrositer anemi vardir.
Solunum islev testleri genellikle restriktif tipte akciger
hastalig1 bulgular: gosterir. Idyopatik pulmoner
hemosiderozun seyri ile ilgili farkli sonuglar bildiren yayinlar
vardir. Saeed ve ark. (7), 5 yillik sag kalim oranin1 %86
olarak bildirmislerdir. Le Clainche ve ark. (10) ise 17,2 y1l
izledikleri 15 olgunun %80’inde normal yagsam beklentisi
bildirmislerdir (10). Idyopatik pulmoner hemosideroz

tedavisinde kortikosteroidlerden yararlanilabilir.



Kortikosteroidlerin sag kalim stresi izerine etkili olmadiklart,

ancak belirtilerin siddetini azalttiklar1 bildirilmektedir (6,

11-14). Kiper ve ark. (15) ise dusuk doz kortikosteroid

tedavisinin sag kalim tizerine olumlu etkisi olabilecegini

belirtmiglerdir. Steroid tedavisine yanit alinamayan olgularda

hidroksiklorokin, azatiyopirin ve siklofosfamid gibi immiin

bagisiklig1 baskilayan tedavinin kullanilabilecegini bildiren

yayinlar vardir (16-19).
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