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Amag: idiopatik pulmoner hemosideroz (iPH), tekrarlayan hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve pulmoner infiltrasyonlar
ile giden nadir bir hastaliktir. Bu calismada baslangigta anemi ve/veya retikiilosit yiiksekligi bulunan ve IPH tanisi alan
hastalarin dzelliklerinin incelenmesi amaglanmigtir.

Gerec ve Yontemler: Anemi ve/veya retikilosit yiksekligi ile basvurup IPH tanisi almis ve Hacettepe Cocuk Gogiis
Hastaliklar bdlimunde takipte olan hastalar retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 14 hastanin dokuzu (%64.3) kizdi. Ortanca tani yasi 60 ay (IQR: 42)'di. Sikayetler ile
tani arasinda gegen ortanca sure 12 ay (IQR:15.5)’di. Ortanca basvuru hemoglobin (Hb) diizeyleri 6.7 g/dL (IQR: 4.07),
ortanca retikUlosit ylizdesi 5.1 (IQR: 3.2)’'di. Tani aninda hastalarin sadece 5’sinde (%35.71) hastaligin klasik triadi olan
hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve pulmoner infiltrasyon bulgular saptandi.

Oniki (%85.7) hastada tani aninda anormal akciger grafisi saptandi. On (71.4%) hastaya baglangicta pnémoni tanisi
konuldugu kaydedildi. Tani 6ncesinde 12 (%85.7) hastada demir eksikligi anemisi saptanarak tedavi verildigi saptand..
Bu hastalarin tuminde demir eksikligi anemisinin tedaviye direncli seyrettigi 6grenildi. Hastalarin 13’Une (%92.9) tani
anina kadar en az bir kez kan trasflzyonu yapildigi saptandi.

Sonug: iPH her zaman Klasik triad seklinde izlenmeyebilir. Demir eksikligi anemisi ile birlikte solunumsal bulgulari olan ve
gorunttlemede pulmoner infiltrasyon bulunan hastalarda, tedavilere beklenen yanit alinamamasi veya tekrarlayan ataklar
olmasi durumunda IPH akla gelmelidir.
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ABSTRACT

Objective: Idiopathic pulmonary hemosiderosis (IPH) is a rare disease with recurrent hemoptysis, iron deficiency anemia, and pulmonary
infiltrates. We aimed to examine the characteristics of patients who had anemia and/or elevation of reticulocyte and were diagnosed with
IPH.

Material and Methods: 14 patients with a diagnosis of idiopathic pulmonary hemosiderosis who had anemia and/or elevation of
reticulocyte at initial presentation were retrospectively analyzed.

Results: A total of 14 children were included in the study. Nine (64.3%) were female. The median age at the diagnosis was 60 months
(IQR: 42). The median time from onset to diagnosis was 12 months (IQR: 15.5). The median hemoglobin levels were 6.7 g/dL (IQR:4.07).
At the time of initial diagnosis, only 5 (35.71%) patients had a classical triad of hemoptysis, iron deficiency anemia, and pulmonary
infiltration. Abnormal chest X-ray was detected in 12 (85.7%) of patients at the time of diagnosis. Ten (71.4%) patients were diagnosed
with pneumonia at the initial presentation. Iron deficiency anemia was detected in 12 (85.7%) patients before diagnosis and all were
resistant to treatment. Thirteen (92.9%) patients had a history of blood transfusion at least once before diagnosis.

Conclusion: IPH may not always present with the classical triad. In patients with respiratory findings and pulmonary infiltration with iron
deficiency anemia, IPH should be considered in unresponsive patients to treatments or recurrent attacks.

Key Words: Anemia, Children, Idiopathic pulmonary hemosiderosis

GIiRIS

idiopatik pulmoner hemosideroz (iPH), tekrarlayan hemoptizi,
demir eksikligi anemisi ve pulmoner infiltrasyonlar ile giden
ve cocuklarda difftiz alveolar kanamaya neden olan oldukga
nadir hastaliklardan biridir (1,2). ik olarak 1864 yilinda Virchow
tarafindan tanimlanmistir (3).

Hastaligin altta yatan mekanizmasi henlz aydinlatlamamigtir.
Pulmoner kapiller bazal membraninda hasara yol acabilecek
bircok olasi tetikleyici teori Uzerinde durulmaktadir. Allerjik,
cevresel, genetik ve otoimmun tetiklenmeler en gok kabul géren
olasi nedenler arasindadir (2,4). Siklkla gocukluk déneminde
izlenmektedir (5,6) .

Pulmoner kanamanin altta yatan nedeni detayll arastirmalar ile
belirlenemedigi durumlarda “idiopatik pulmoner hemosiderozis”
terimi kullaniimaktadir (4,7). Hastalk genelde relapslar ile
seyretmektedir (7). Kanama ataklarindan sonra eritrositler
alveolar makrofajlar tarafindan fagosite edilir, demir hemosiderine
dénusur ve bunun sonucunda hemosiderin akcigerlerde fibrozisi
tetikler (7,8).

Hastaligin tanisi uyumlu klinik bulgular ile birlikte anemi ve
karakteristik radyolojik gérinimu olan hastalarda dustnaltr
ve bronkoalveolar lavaj, aclk mide sivisi veya balgam 6érnegi
incelemelerinde hemosiderin yUklt makrofajlarin tespit edilmesi
ile dogrulanir (7). Cok az sayida hastanin tanisi icin akciger
biyopsisi gerekmektedir (9). Nadir izlenen bir hastalk olmasi
nedeni ile kolaylikla atlanabilir ve hastalar uzun stre boyunca
farkli tanilar ile takip edilebilirler (7).

Bu calismada anemi ve/veya retikulosit ylksekligi ve solunumsal
bulgular nedeni ile degerlendirilen ve IPH tanisi alan hastalarin
ozelliklerinin - incelenmesi  amaclanmistir. Bdylece hastalarin
demografik, Klinik, laboratuvar ve radyolojik 06zelliklerinin
belilenmesi hedeflenmektedir.

GEREC ve YONTEMLER

Calismamiza 2000-2019 yillar arasinda anemi ve/veya
retikUlosit yiksekligi ile bagvurup IPH tanisi almis ve Hacettepe
Cocuk G6gus Hastaliklart béliminde takipte olan hastalar dahil
edilmistir. Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’dan GO20-297 ve 25.08.2020 tarih
ile onayr almistir. Hastalarin dosya kayitlar retrospektif olarak
incelenerek cinsiyet, tani yagsl, tanida gecikme suresi, baslangig
semptomlari, sigara maruziyeti, akraballk varligi, yasadiklari
bdlge, cevresel maruziyetler, hastaneye yatis durumlari,
transflzyon ihtiyaglar, hemoglobin  dizeyleri, retikUlosit
dUzeyleri, MCV duzeyi, 16kosit sayisi, akut faz yuksekligi, tan
gecikme suUreleri, ilk tanilar, akciger grafisi bulgular (gocuk
g6gUs hastaliklar uzmani tarafindan degerlendirildi), akciger
bilgisayarll tomografi &zellikleri, aclik mide sivisi ve/ veya
bronkoalveolar lavaj drnegindeki hemosiderin yUklli makrofaj
varligl, ilk basamakta aldiklar tedaviler kaydedilmigtir.

Hastaligin tanisi solunumsal semptomlarin varligi, demir eksikligi
anemisi ve radyolojik olarak pulmoner infiltrasyon bulunan
hastalarda bronkoalveolar lavaj ve/veya acglik mide sivi ve/
veya akciger doku Orneginde hemosiderin yukli makrofaj
tespit edilmesi ile konuldu. Kanama bozukluklari ve kanamaya
yatkinlk yaratacak diger hematolojik hastaliklar, bronsektazi,
pulmoner tlberklloz, pulmoner kanamaya neden olabilecek
kardiyovaskUler hastaliklar, hava vyollannda yabanci cisim
varligl, vaskuler malformasyonlar, vaskulitik hastaliklar gibi
hemosiderozisin ikincil nedenlerini taglyan hastalar galismadan
clkarildi.  Arastirmanin  tanimlayici istatistikleri sayi, yUzde,
ortanca ve ceyreklikler arasi degisim (interquartile range; 1QR)
ile gosterildi. Istatistiksel analiz SPSS 23 paket programinda
degerlendirildi.

BULGULAR

Anemi ve/veya retikllosit ylksekiginin egslik ettigi solunumsal
bulgular nedeni ile arastirlan ve izlemde IPH tanisi almis ve



Tablo I: Hastalarin demografik 6zellikleri.

Degiskenler Hasta sayisi (%)
Tani yasi (ay)* 60 (42)
Tanida gecikme siiresi (ay)* 12 (15.5)
Kadin® 9 (64.3)
Malniitrisyon varhgi’ 3(21.4)
Sigara oykiisii' 4 (28.6)
Akrabalik varhgi 6 (42.9)

*Ortanca ve ceyreklikler arasi degisim (interquartile range; 1QR) ile
gosterildi, Tn(%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogus Hastaliklar baliminde
takipte olan 14 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin
dokuzu (%64.3) kizdi. Hastalarin ortanca tani yasi 60 ay (IQR:
42)'di. Sikayetler ile tani arasinda gegen ortanca stre 12 ay
(IQR:15.5)'di. Alti (%42.9) hastada birinci veya ikinci derece
akraballk vardi. Tani aninda U¢ (%21.4) hastada malndtrisyon
tespit edildi. Dort (%28.6) hastada pasif sigara maruziyeti
vardi. Tum hastalar kentte yasamaktaydi. Higbir hastada sigara
disinda supheli ¢cevresel maruziyet tespit edilmedi. Hastalarin
demografik dzellikleri tablo I'de dzetlenmistir.

Hastalarin ortanca gelis hemoglobin (Hb) dizeyleri 6.7 g/dL
(IQR: 4.07) iken, ortanca retikilosit yUzdesi 5,1 (IQR: 3.2) olarak
saptandi. Ortanca MCV degeri 69 fl (IQR: 7.6) olarak tespit edildi.
Ortanca I6kosit degeri 15.600/mm?® (IQR: 12.900) saptandi.
Bes (%35.7) hastada tani aninda akut faz reaktanlarinda
yUkseklik mevcuttu (C- reaktif protein ve/veya sedimantasyon
hizi). Tani aninda hastalarin sadece 5'sinde (%35.71) hastaligin
klasik triadi olan hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve pulmoner
infiltrasyon bulgulan saptandi. Tani aninda hastalarin besinde
(%35.71) hemoptizi, altisinda (%42.9) ates, 11’inde Oksurik
(%78.6), 10’unda nefes darligi (%71.4), birinde (%7.14) gdgus
agnisi sikayeti vardi (Tablo Il). Tani aninda hastalarin yedisinde
(%50) hipoksi vardi. Bir hastanin tani aninda enttbasyon ile
mekanik ventilasyon destegine, bir hastanin ise non-invazif
solunum destegine ihtiyaci oldu. Fizik muayenede 12 hastada
solukluk (%85.7) saptanirken U¢ hastada (%21.4) ral saptand..

Oniki (%85.7) hastada tani aninda anormal akciger grafisi
saptandi. Onbir (%78.6) hastanin akciger grafisinde degisen
yayginlikta buzlu cam gérintimd mevcuttu. Hastalarn besinde
(%35.7) akciger grafisinde alveolar infiltrasyon paterni saptandi.
TUm hastalann akciger tomografisi mevcuttu ve dokuzunda
(%64.3) buzlu cam gdérinimdu, yedisinde (%50) konsolidasyon
gérinimu  ve besinde (%35.7) diffiz noddler gorinim,
dordiinde (%28.6) fokal noduler gorinim saptandi (sekil 1 ve
sekil 2 IPH tanisi olan iki hastaya aittir). Sekiz hastanin aglik
mide sivi drneginde hemosiderin yUukll makrofaj saptanirken,
10 hastanin bronkoalveolar lavaj 6rneginde hemosiderin yUklt
makrofaj tespit edildi. Uc hastaya akciger biyopsisi yapildi ancak
vaskdlitik tutulum izlenmedi. Anti-glomerUler bazal membran
(anti-GBM) kayitlarina ulasilabilen on hastanin hepsinde sonug
negatifti.
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Tablo II: Baslangic asamasinda izlenen Klinik bulgular.

Klinik bulgular Hasta sayisi (%)
Hemoptizi 5(35.71)
Oksiiriik 11 (78.6)
Nefes darhgi 10 (71.4)
Ates 6 (42.9)
Gogis agrisi 1(7.14)
Hemoptizi, anemi ve pulmoner 5 (35.71)

infiltrasyon triadi

On (%71.4) hastaya ilk gsikayetleri oldugunda pnémoni
tanisi konuldugu ve antibiyotik tedavisi baslandigi saptandi.
Tani 6ncesinde 12 (%85.7) hastada demir eksikligi anemisi
saptanarak tedavi verildigi saptandi. Bu hastalarin timtnde
demir eksikligi anemisinin tedaviye direncli seyrettigi saptandi.
Hastalarin 13’Une (%92.9) tani anina kadar en az bir kez
kan trasflzyonu yapildigl saptandi. Tum hastalarin tani anina
kadar en az bir kere hastanede yatis 6ykist mevcuttu. Tani
sonrasinda tUm hastalara ilk basamak tedavi olarak hastaligin
siddetine gore farkl etkinliklerde steroid tedavisi baslandi.

TARTISMA

idiopatik pulmoner hemosiderozis cocukluk déneminde oldukca
ender gorilmektedir. interstisiyel akciger hastaliklarnin bir alt
grubu olarak siniflanan bu hastaligin altinda yatan patoloji tam
olarak aydinlatlamamistir (10,11). Hastaligin gercek insidansi
bilinmemekle birlikte ¢ocukluk ddneminde milyonda 0.24-
1.23 oldugu dusundlmektedir (5). Hastaligin patofizyolojisini
tekrarlayici alveol i¢i kanamalar olusturmaktadir ve bu
kanamalara bagl akcigerde fibrin yapimi tetiklenebilmektedir.
Ayrica tekrarlayan kanamalar demir eksikligi anemisine neden
olmaktadir (12).

Hastaligin tanisi solunumsal semptomlarin varligi, demir eksikligi
anemisi ve radyolojik olarak pulmoner infiltrasyon bulunan
hastalarda bronkoalveolar lavaj ve/veya acglk mide sivi ve/
veya akciger doku Orneginde hemosiderin yukli makrofaj
tespit edilmesi ile konulmaktadir. Akciger biyopsisi sinirli
sayida hastada gerekmektedir. Hastalarda dncelikle pulmoner
hemorojinin olasi diger nedenleri arasinda bulunan solunum
yollari enfeksiyonlar, koagulapati, sistemik lupus eritematozus,
poliangiitisli grantlomatozis (Wegener grantlomatozisi), anti-
glomerUler bazal membran hastalidi, pulmoner venookluziv
hastallk ve toksinler maruziyet gibi durumlann dislanmasi
gerekmetedir. Ayrica ¢olyak hastalidi ile birliktelik olabildigi icin,
hastalarin bu yénden taranmasi éneriimektedir (1,5,13).

TUm yaglarda goérllebiimekle beraber cocukluk déneminde
daha sik izlenmektedir (6). Cin’de yapilan galismada hastalarin
%80’ninde IPH’in ilk dekatta gorildugl bildirilmistir (7). Tayard
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Sekil 1: On-arka akciger grafisinde bilateral alveolar infiltrasyon
gorinuma.

ve ark. (4) yaptigi ve Fransiz kayit sisteminden elde edilen 25
hastanin sonuglarini inceleyen calismada ortanca tani yasi 4,3
yas olarak bulunmustur. Zan ve ark. (2) 2019 yilinda yayimlanan
calismalarinda ortanca tani yasi 6 yil olarak bildirilmistir.
Callsmamizda ortanca hasta tani yasinn 60 ay oldudu
gorUimektedir. Literatlr ve c¢alismamiz hastaligin genellikle
hayatin ik dekatinda izlendigini gdstermektedir.

iPH’e yatkinllk olusturan bilinen cinsiyet, Irk ve bolgesel
hakimiyet bulunmamaktadir (3). Calismamizda tUm hastalar
kentte yasadigl ve belirgin bir bdlgesel dagim ve cevresel
maruziyet godstermemektedir. Hem c¢alismamizda hem de
Zhang ve ark. (7) yaptigi calismada goruldigu Uzere cinsiyet
dagiiminin genellikle esit oldugu izlenmektedir.

Hastaligin baslangic bulgusu oldukga degisken olabilmektedir
(9). Hastaligin klasik triadi olarak bilinen hemoptizi, demir
eksikligi anemisi ve pulmoner infiltrasyon c¢alismamizda tani
aninda sadece %357 hastada izlenmektedir. Zhang ve ark.
(7) 28 IPH hastasini degerlendirdigi calismada hastalarin
%517’sinde hastaligin klasik triadinin izlendigi belirtiimektedir
ancak bu galismada belirtilen klasik triad bulgularinin hastaligin
baslangic asamasinda mi yoksa seyri boyunca mi oldugu
belirtimemektedir. Hastaligin klasik triadi olarak bilinen bulgularin
baslangic déneminde her hastada izlenmemesi ve degisken
klinik bulgular olabilmesi nedeniyle tanida gecikme veya farkli
tanilann konulmasi durumlari olabilmektedir (7).

Calismamizda tani aninda en sk rastlanlan pulmoner
semptomlarin 6ksuruk, nefes darligi ve ates oldugu gdrilmektedir.
Tayard ve ark. (4) calismasinda tanianinda en sik sikayetin dkstirik
ve nefes darligr oldugu bildirilmektedir (4). Zhang ve ark. (2)
2019 yilinda yaptigi ¢calismada ise baslangic ddneminde izlenen
en sk bulgularin 6ksutrik, hemoptizi ve nefes darligi oldugu

Sekil 2: Akciger bilgisayarll tomografide bilateral buzlu cam opasite
gérandmd.

gorUimuastlr. Hastalarda tani aninda hemoptizi olmayabilir
(9). Tayard ve ark. (4) yaptidi calismada tani aninda hastalarin
%44’tnde hemoptizi oldugu bildirimistir. Le Clainche ve ark.
(8) yaptigi calismada hastalarin %40’inda tani aninda hemoptizi
oldugu raporlanmistir.  Calismamizda tani aninda sadece
hastalarin besinde (%35.7) hemoptizi gortimustar. Bulgularmiz,
benzer calismalarda oldugu gibi hastaligin klasik triadi icinde yer
alan hemoptizinin tani aninda énemli oranda olmayabilecegine
dikkat cekmektedir.

Nedeni agiklanamayan anemi ve bUylme gelisme geriligi
hastaligin baslangic semptomlar arasinda yer alabilmektedir
(9). Calismamizda semptomlarin ik baslangic déneminde
hastalarin %85,7’sinde demir eksikligi anemisi tanisi konularak
tedavi verildigi gérulmektedir. Zhang ve ark. (2) yapmis oldugu
calismada tani aninda hastalarin %93.4’0nde anemi saptandig
belirtimektedir. Kbara ve ark. (13) yaptigi calismada tim
hastalarda degisen derecelerde anemi oldugu bildirilmistir.
Ayrica Le Clainche ve ark. (3) yaptidi ¢alismada 15 hastanin
%86'sinda tani aninda anemi oldugu bildiriimektedir. Calismamiz
ve benzerleri demir eksikligi anemisi olan ¢cocuklarda pulmoner
infiltrasyon ve respiratuvar sikayetlerin variginda ayirici tanida
IPH’in akilda bulundurulmasinin énemine isaret etmektedir
(7,13).

iPH’de anemi kronik kan kaybina bagl olarak ortaya cikan
hipokrom mikrositer demir eksikligi anemisi seklindedir ancak
tedaviye yanit demir eksikligi anemisinde beklendigi kadar hizli
degildir (5). Ayrica hastalarda retikUlosit artisi uyarici olmaldrr.
CGalismamizda hastalarin %92.9’unda trasflizyon ihtiyaci oldugu
izlenmektedir. Le Clainche ve ark. (3) ¢alismasinda hastalarin
cogunun agir anemisi oldugu ve %60’ Inin trasflzyon ihtiyaci
oldugu bildirilmektedir. Galismamizin planlanma sekli nedeni ile
anemisi olan IPH’li hastalar incelenmistir. Bu nedenle trasfiizyon



ihtiyaci calismamizda diger calismalara gdére daha yUksek
izlenmektedir. Ancak bulgularimiz 6zellikle standart tedavilere
yanit vermeyen, eslik eden solunumsal bulgulari olan ve nedeni
aclklanamayan demir eksikligi anemisi olan hastalarda tanida
IPH’in akla gelmesi gerektigini gdstermektedir.

iPH’in hem cok nadir gériilmesi hem de degisken klinik bulgularla
ortaya clkabilmesi tanida gecikmelere neden olmaktadir
(5). Galismamizda sikayetlerin ortaya cikisi ile tani arasinda
gegen ortanca surenin 12 aya kadar uzayabildigi gordlimustar.
Fransa’dan yapilan bir galismada en uzun tani gecikmesi olan
hastada 16 ay gecikme oldugu bildirilmektedir (4). Zhang ve ark.
(2) yaptigi calismada ise semptomlarin baslamasindan taniya
kadar gecen sure ortalama 10.4 ay olarak bulunmustur. Kabra
ve ark. (13) yaptidi calismada ortalama tani gecikme zamani
30 ay olarak bildirilmistir. Calismamiz ve literatlrdeki érnekler
hastalarda tani gecikmesinin siklikla izlendigini géstermektedir.

Calismamizda hastalarn sadece %21.4’tUnde fizik muayenede
ral tespit edilmistir. Cin’de yapilan bir galismada benzer sekilde
sadece hastalarin %15.8’inde krepitan ral oldugu gortimektedir
(2). Literatlre benzer sekilde c¢alismamiz da muayenede
solunum sisteminde dinleme bulgusunun olmayabilecegini
gostermektedir.

IPH’deakciger gorintiilemesinde gesitlibulgular gérilebilmektedir.
Bilateral alveolar infiltrasyon, retikUlonoduler degisiklikler, buzlu
cam gorinimU ve interstisyel patern bunlardan bazilandir.
Bulgular ozellikle diffiz enfeksiyon ve viral pnémoniler ile
karisabilmektedir. Bazi hastalarda yamasa gezici alveolar
infiltrasyon gorulebilmektedir. (1,4,7). Calismamizda hastalarin
%85.7’sinde tani aninda akciger grafisinde anormal gérinim
saptanmistir. Zhang ve ark. (2) ¢calismasinda da tim hastalarda
akciger grafileri ve/veya bilgisayarll tomografilerde anormal
goruntdleme bulgusu oldugu bildirilmektedir. Le Clainche ve
ark. (3) calismasinda %93.3’tnde tani aninda akciger grafisinde
anormallik izlenmistir. Hastalarn cogunda akciger grafisinde
anormal goérinum olmasi, ¢alismamizda da belirtildigi Uzere
bu hastalarin siklikla pnémoni tani ve tedavisi almasina katkida
bulunmus olabilir.

iPH bulgularinin cocukluk déneminde sik izlenen pndémoni ve
astim gibi solunum yolu hastaliklarina benzemesi nedeni ile tani
genellikle gecikmektedir (9). On (%71.4) hastaya ilk sikayetleri
oldugunda pnémoni tanisi konulmustur ve antibiyotik tedavisi
baslanmisti. Zhang ve ark.(2) yapmis oldugu calismada
da hastalarin %73.8’ine ik asamada yanlis tani konuldugu
bildirilmektedir. Bahsedilen ¢alismada en sik yanlis tani nedeni
demir eksikligi anemisi ve pnémoni olarak bildirilmistir. IPH’in
hem Klinik bulgularinin cesitli olmasi hem de hastalgin az
gortlmesine bagli olarak farkindaligin diistik olmasi baslangicta
yUksek oranda yanlig tani konulmasina sebebiyet veriyor olabilir.
Bu nedenle tani i¢in hastaligin akla gelmesi ve yUksek stphe
varligi gok énemlidir.
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Calismamizda tUm hastalarin tani alana kadar en az bir kez
hastanede yatis gerektiren klinikleri olmustur. Kabra ve ark.
(13) Hindistan’da yaptiklari ve 26 hastanin retrospektif olarak
incelendigi arastirmada, calismamiza benzer sekilde tim
hastalarin hastane yatisina ihtiyaci oldugu ve hasta basina
ortalama 3.5 yatis oldugu bildirilmistir. Ayrica akut ataklar
sirasinda respiratuvar yetmezlige bagl solunum destegi ihtiyaci
olabilmektedir (9). Calismamizda iki hastanin tani éncesinde
akut solunum yetmezligine bagll solunum destegi ihtiyaci
oldugu gortlmektedir. Bu bulgular Klinik seyri degisken bir
hastalik olan IPH’in akut dénemde agir solunum yetmezIigi ile
ortaya cikabilecegini gbstermektedir.

Oldukga nadir gorilen bir hastallk olmasi nedeniyle tedavisiyle
ilgili  randomize kontrolll ¢alisma bulunmamaktadir. Akut
dénemde hastalarin sikayetlerine yonelik destek tedavi verilmesi
Onerilmektedir (3). Calismamizda hastalarin siklikla trasflzyon
destegine ihtiyaglarinin oldugu, invaziv veya non-invaziv solunum
destegi intiyaclar olabildigi gortimektedir. Steroid tedavide ilk
tercih edilen ajandir (9). Le Clainche ve ark. (3) calismasinda
hastalarin %93’Unin uzun ddnemde steroid tedavisi aldigi
bildirimektedir. Calismamizda tim hastalara ik basamakta
steroid tedavisi verildigi izlenmektedir. Her ne kadar steroid
tedavisinin etkinligini cocuklarda kanitlayan kontrolli galismalar
olmasa da galismamiz ve literatUr 6rneklerinde goruldigu tzere
kortikosteroid tedavisi halen ilk tercih edilen tedavi modalitesi
olmaya devam etmektedir.

Bu retrospektif calismada anemi ve/veya retikUlosit yUksekligi
ve solunum sistemi sikayetleri ile bagvuran ve IPH tanisi alan
hastalann 6zellikleri incelenmigtir. Calismamizda géruldugu
Uzere hastaligin Kklinik bulgulan her zaman bilinen klasik triad
seklinde olmayabilir. Hastalar solunum sikintisi, Okstrtk ve
ates gibi gesitli bulgularla karsimiza gelebilmektedir. Klinik
seyirde degiskenlik olmasi hastalarin tanisinda gecikmelere
neden olmaktadir. Bu nedenle demir eksikligi anemisi ile birlikte
solunum sistemi semptomlari olan ve radyolojik goértntilemede
pulmoner infiltrasyon tespit edilen hastalarda, standart
tedavilere beklenen yanit alnamamasi durumunda ve /veya
tekrarlayan benzer sikayetlerinin olmasi halinde hekimlerin iPH
tanisini gecikmeden akla getirmesi dnem tasimaktadir.
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