
GİRİŞ VE AMAÇ
İdiopatik pulmoner hemosiderozis (İPH) oldukça
seyrek görülen, alveol makrofajlarında anormal
hemosiderin birikimi neticesinde, diffüz alveolar
hemoraji ile karakterize nedeni bilinmeyen bir
hastalıktır (1). Hastalık genellikle çocukluk çağın-
da ortaya çıkmakla birlikte, seyrek olarak erişkin-
lerde de tespit edilebilmektedir (2). Hastaların ço-
ğunda nefes darlığı ve hemoptizi ile beraber de-
mir eksikliği anemisi de saptanmaktadır. Hastalı-
ğın etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte,
pulmoner kapiller bazal membranında hasara
yol açabilen immünolojik veya toksik nedenler
sorumlu tutulmaktadır (3, 4).

Çölyak hastalığı insanlarda sık görülen otoim-
mün karakterli ve besin kökenli bir ince barsak
hastalığıdır. Hastalık çocukluk döneminde gast-
rointestinal sistem bulguları ile birlikte seyreder-
ken, erişkinlerde gastrointestinal sistem dışı bul-
gularla karşımıza gelebilmektedir (5, 6). Hastalık

özellikle erişkinlerde birçok hastalıkla birlikte bu-
lunabilmektedir. İPH ile çölyak hastalığı birlikte-
liği oldukça seyrek görülen bir durumdur. Litera-
türde bu birliktelikle ilgili sınırlı sayıda vaka su-
numu mevcuttur (7-9).

Bu yazıda, idiopatik pulmoner hemosiderozis ile
birlikte çölyak hastalığı da tespit edilen genç eriş-
kin bir hastada, glutensiz diyet tedavisi verildik-
ten sonra hastalıktaki düzelme vurgulanmakta-
dır. 

OLGU
Yirmi bir yaşında bir erkek hasta, 6 aydır devam
eden nefes darlığı, öksürük, halsizlik, kanlı bal-
gam şikayetleri ile göğüs hastalıkları kliniğine
yatırılmıştır. Hastanın yapılan fizik muayenesin-
de konjuktivaları soluk, diğer sistem muayeneleri
normal olarak tespit edilmiş, kan basıncı 110/70
mmHg, nabızı 98/dk, olarak ölçülmüştür. Hasta-
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İdiopatik pulmoner hemosiderosis tekrarlayan alveolar hemoraji, he-

moptizi ve demir eksikliği anemisi ile birlikte seyreden ve nedeni bilin-

meyen nadir bir hastal›kt›r. Hastal›k genellikle çocuklarda bulunmas›na

rağmen, seyrekte olsa erişkinlerde de tespit edilebilmektedir. İdiopatik

pulmoner hemosiderosis ile çölyak hastal›ğ›n›n birlikte bulunmas› da ol-

dukça seyrek görülen bir durumdur. Bu vakada derin anemi ve tekrarla-

yan hemoptizileri olan 21 yaş›ndaki bir erkek hastada idiopatik pulmo-

ner hemosiderosis ile birlikte çölyak hastal›ğ› birlikteliği tespit edildi.

Hastaya glutensiz diyet verildikten 6 ay sonraki kontrolünde hemoptizi-

si düzelmişti. Alt› ay›n sonunda hemoglobini 13.4 g/dl’ye yükseldi ve

anti-endomisyal antikor seviyeleri 63,204 IU/ml’ye geriledi.
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Idiopathic pulmonary hemosiderosis is a rare disease of unknown eti-

ology usually characterized by recurrent episodes of alveolar hemorrha-

ge, hemoptysis and iron deficiency anemia. It occurs most frequently in

children but rarely in adults. The combination of idiopathic pulmonary

hemosiderosis and celiac disease is also extremely rare. A 21-year-old

man with history of recurrent hemoptysis and anemia was diagnosed

with the combination of idiopathic pulmonary hemosiderosis and celiac

disease. The patient was started on a gluten-free diet and has had no re-

currences of hemoptysis over 6 months’ follow-up. Hemoglobin at 6

months’ follow up was 13.4 g/dL, while antiendomysial antibody titers

had declined to 63,204 IU/ml.
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ya daha önceden aynı şikayet ve bulgular ile yak-
laşık 1.5 ay nonspesifik pnömoni ve anemi teda-
visi uygulanmış, ancak semptom ve bulgularında
herhangi bir düzelme olmamıştır.

Yapılan tetkiklerde hipokrom, mikrositer anemi
saptandı (Hb: 9.9gr/dl, MCV: 70.1, RDV: 21.2). Se-
rum Fe: 17 (53-167 mg/dl), serum demir bağlama
kapasitesi (SDBK): 490 (200-450 mcg/dl), ferritin:
7 (E: 21-275 ng/ml) idi. Karaciğer ve böbrek fonk-
siyonları normal idi. Akciğer grafisi normal olan
hastanın çekilen yüksek çözünürlüklü bilgisayar-
lı tomografisinde (HRCT) alt loblarının superior
ve posterior segmentlerini ilgilendiren alveolar
örnekte infiltrasyon alanları mevcuttu. Bu alan-
lar üst segmentlerde multiple mikronodüler şekil-
de olup, posterior segmentlerde ise birbiriyle bir-
leşmeye meyilli idi, her iki alt lob superiorda ve
bazal segmentlerde konsolidasyon alanları izlen-
di. Spirometri normal idi. (FEV1: 3.97 L, FVC: 4.66
L, FEV1/FVC: %85) Kan gazlarından pCO2: 40,4
mmHg, pO2: 80,9 mmHg, HCO3: 23,7 mmol/L,
SBCc: 23,8 mmol/L, tCO2(p)c: %55,9 olarak tespit
edildi.

Serum ANA (ELİSA), C-ANCA, Anti-dsDNA, Anti-
Jo1, Anti-Scl 70 Ab, Anti-ssA, Anti-ssB, Anti-sent-
romer Ab, Anti-Sm Ab, Anti-GBM Ab, P-ANCA
negatif bulundu. C3, C4, IgG, IgA, IgM, IgE değer-
leri normal idi. Kriyoglobulin negatif bulundu.
Bronkoalveolar lavaj sıvısından yapılan tüberkü-
loz PCR negatif idi. Bronkoalveolar lavaj ve alı-
nan transbronşial akciğer biyopsisi ile idiopatik
pulmoner hemosiderozis (İPH) tanısı konuldu.

Akciğer parankim biyopsisinde, akciğerde alveol-
lerin lümeninde ve duvarında yaygın hemoside-
rin pigment birikimi ve makrofaj infiltrasyonu iz-
lendi. Bu bulgular hemosiderozisi düşündürmek-
teydi. Bronş biyopsisinde kronik inflamasyon ve
fibrozis saptandı. Kapilleritis, granülomatöz inf-
lamasyon ve nekroz saptanmadı. Bu bulgularla
İPH tanısı doğrulandı. (Resim 1, 2) 

Çölyak hastalığı ile İPH birlikte olabileceği düşü-
nülerek, çölyak hastalığı ile ilgili tetkikler yapıldı.
Serum antiendomisyal antikor (EMA IgA) 205,10
(0-20 IU/ml), Antigliadin antikor (AGA IgA)
32,009 (0- 12 UG/ml) bulundu. Hastada gaitada
gizli kan (GGK) ve gaitada parazit yumurtası
(GPY) negatif olarak tespit edildi.

Yapılan endoskopide gastrit dışında patoloji sap-
tanmadı. Endoskpi sırasında alınan duodenum
biyopsisin patolojik incelenmesinde; kronik
duodenit, parsiyel villöz atrofi, intraepitelial T

RReessiimm  11.. Transbronşial akciğer biyopsi örneğinde hemosiderin-

le yüklü makrofajarla dolu alveoller izlenmektedir (H&EX200)

RReessiimm  22.. Prussian blue boyamas›nda makrofajlardaki demir de-

polanmas› izlenmektedir (Prussian blue x 200)

RReessiimm  33.. Duodenal mukozal biyopsi örneğinin histopatolojik in-

celenmesinde şiddetli villöz atrofi görülmektedir (grade 3, Drut)

(H&EX200) (13)

lenfosit infiltrasyonu saptandı ve bu bulgular glu-
ten enteropatisini destekler nitelikteydi. (Resim 3)
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Hastaya bu bulgulardan sonra glutenden yoksun
diyet başlandı ve 6 ay sonrası için kontrole çağı-
rıldı. Hastanın yapılan kontrolünde nefes darlığı
ve hemoptizinin düzeldiği görüldü Hb: 13,4 g/dl,
MCV: 86,5, RDW: %13,9 Serum Fe 166 mg/dl,
SDBK: 375 mcg/dl, ferritin 37 ng/ml tespit edildi.
EMA IgA seviyelerinin 63,204 IU/ml’ye, AGA IgA
seviyelerinin ise 13,372 UG/ml’ye düştüğü tespit
edildi. Hastanın yapılan spirometrik incelemesin-
de FEV1: 4,11L, FVC: 4.84L, FEV1/FVC: %85 bu-
lundu. Hasta glutenden yoksun diyeti iyi tolere et-
ti. Hastaya glutensiz diyete devam etmesi söyle-
nerek, 6 ay sonra kontrole gelmek üzere evine
gönderildi.

TARTIŞMA
İdiopatik pulmoner hemosiderozis nedeni bilin-
meyen ve genellikle çocuklarda tespit edilen na-
dir görülen bir hastalıktır (1, 4). Hastalık genellik-
le çocuklarda bulunmasına rağmen, çok seyrek
olarak erişkinlerde de tespit edilebilmektedir (2,
7). Hastalığın doğal seyrinde tekrarlayan diffüz
alveolar hemoraji mevcuttur ve yüksek mortalite-
ye sahip bir hastalıktır. Çoğu hastada alveollerde
hemosiderin depolanmasına sekonder olarak de-
mir eksikliği anemisi mevcuttur. Bronkoalveolar
lavaj incelenmesinde hemosiderinle yüklü alve-
olar makrofajlar (siderofajlar) gözlenir. Akciğer
parankim biyopsisinde ise pulmoner vaskülit ol-
maksızın, alveollerde çok sayıda siderofajlar göz-
lenir (1, 3, 4).

İPH kesin tanısı için açık akciğer biyopsisi yada
transbronşial akciğer biyopsisi veya bronkoalve-
olar lavaj incelemesinde siderofajların gösteril-
mesi gerekir (3). Bizim vakamızda da İPH tanısı
bronkoalveolar lavaj ve transbronşial akciğer bi-
yopsi incelemesi ile konuldu.

Çölyak hastalığı çocukluk yaş döneminde genel-
likle gastrointestinal sistem bulguları ile birlikte
seyretmesine rağmen, erişkinlerde daha çok ati-
pik bulgularla karşımıza çıkmakta ve özellikle
birçok hastalıkla birlikte bulunabilmektedir (5,
6). İPH ile çölyak hastalığı birlikteliği oldukça
seyrek görülen bir durumdur. Literatürde bu bir-
liktelikle ilgili sınırlı sayıda vaka sunumu mev-
cuttur (7-9).

Transbronşial biyopsi ile İPH tanısını koyduğu-
muz bu vakamızda, gastrointestinal semptomlar
olmamasına rağmen çölyak hastalığı ile birlikte
bulunabileceğini düşünerek istediğimiz EMA
IgA ve AGA IgA otoantikor sonuçlarını pazitif

bulmamız ve yaptığımız duodenal biyopsinin his-
topatolojik incelemesinde villöz atrofi tespit etme-
miz neticesinde, çölyak hastalığı tanısını da koy-
muş olduk. 

Ayrıca hastamızda tekrarlayan hemoptizi olma-
sına rağmen çekilen akciğer grafisi normal bu-
lundu ve daha sonra yapılan HRCT incelemesin-
de karakteristik akciğer bulguları tespit edildi. Va-
kamız bu hali ile Malthora ve arkadaşlarının bil-
dirdikleri vaka ile birebir uygunluk göstermekte-
dir. Bu yazıda da akciğer grafisi normal bulunsa
dahi tekrarlayan hemoptizileri olan hastalarda
HRCT çekilmesinin gerekli olduğu vurgulanmak-
tadır (7).

İPH ve çölyak hastalığının oluşumunda immüno-
lojik mekanizmaların etkili olduğuna inanılmak-
la birlikte, ikisi arasındaki patogenetik bağlantı
hala tam olarak anlaşılamamıştır. Çölyak hasta-
lığının oluşmasında CD4 T lenfositler major rol
oynamaktadırlar. Genetik olarak predispozan ki-
şilerde gluten alımıyla birlikte uygunsuz T hücre
aracılı immun cevap oluşarak çölyak hastalığına
neden olmaktadır (8, 10).

İPH’de bazal membran veya endotelde alveoler
kapiller defektin olduğu hipotezi ileri sürülmüş-
tür. IPH’nin patogenezinde bronko-alveoler lavaj
(BAL) sıvısının sitolojik analizinde CD8/CD4 ora-
nında artma olduğu görülmüştür (8). Her iki has-
talık arasındaki bağlantının önemi şundan dola-
yı daha iyi anlaşılmıştır ki; çölyak hastalığının te-
davisi IPH’nin remisyona girmesine yol açmakta-
dır (11, 12). Bizim hastamızda da 6 aylık glüten-
den yoksun diyetle iyi bir cevap elde edilmiştir. 

Bouros ve arkadaşlarının yaptığı bir çalışmada
da, bir yıldır tekrarlayan hemoptizi atakları olan
19 yaşında bir hastada anti-gliadin antikorları-
nın pozitif bulunması üzerine, duodenal biyopsi
alınıp villüs atrofisi saptanarak çölyak hastalığı
tanısı konmuş, bronkoalveolar sıvı incelemesinde
hemosiderin gösterilmiştir (8).

Perelman ve arkadaşları tarafından İPH’li bir
çocukta çölyak hastalığının birlikteliği tespit
edilmiş ve bu yazıda bu birliktelikle ilgili olarak
üç patojenik hipotez ileri sürülmüş ve tüm
İPH’lı hastaların çölyak hastalığı yönünden
incelenmesi gerektiği vurgulanmıştır. Alveoler ka-
pillerlerin bazal membranlarında gıda allerjenle-
rini içeren dolaşan immün komplekslerin depo-
lanması, alveoler bazal membran antijeni ile an-
tiretikülin antikorlar arasındaki reaksiyon ve çöl-
yak hastalığının potansiyel etyolojik faktörü olan
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adenovirus 12’nin İPH’daki etkisi ileri sürülen hi-
potezlerdir (9). 

Sonuç olarak, gastrointestinal semptomlar olma-
sa da İPH tespit edilen bir vakada çölyak hastalı-

ğı da mutlaka araştırılmalıdır. Eğer her iki hasta-
lık birlikte bulunursa, sıkı glutensiz diyetle
İPH semptomlarında da belirgin düzelmeler ol-
maktadır.
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