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Idiopatik pulmoner hemosiderozis (IPH) ilk defa ayrı bir klinik 

antite olarak 1864'de Virchow tarafından bildirilmekle birlikte, tam 

olarak 1962'de Soergel ve Sommers ve 1963'de Ognibene ve Johnson 

tarafından tanımlanan oldukça nadir görülen bir hastalıktır (4). Kli- 

nik olarak tekrarlayıcı hemoptizi atakları, Akciğer grafilerinde dif- 

füz parankimal infiltratlar ve demir eksikliği ile karakterlidir (1-7). 

Hastalığın çoğunlukla çocukluk ve adolesan çağında görüldüğü 

bildirilmekle beraber, son yıllarda adultlerde de görülebildiği rapor 

edilmiştir (1,2,3). 

Altta yatan patogenetik mekanizmadan tekrarlayıcı intrapulmo- 

ner hemorajiler sorumludur. Hemorajiler sonucu pulmoner makro- 

fajlar tarafından akciğerlerde tutulan demirin Hb sentezi için ye- 

niden kullanılamamasından dolayı, total vücut demirinin normal hat- 

ta artmış olmasına rağmen hastalarda demir eksikliği anemisi geli- 

şir (2). 

Klinik seyir oldukça değişkendir. Genellikle remisyon ve eksa- 

zerbasyonlarla seyreder. Birçok hasta eksazerbasyonlar arasında ol- 

dukça iyidir. Hastaların bir kısmında ise parankimal fibrozise sekon- 

der olarak progressif restriktif akciğer hastalığı gelişir. Intrapulmo- 

ner hemorajiyle karakterli episodlar sırasında, akciğer filmlerinde re- 

tikülonodüler infiltratlar, masif ve sıklıkla da fatal hemoptiziler gö- 

rülebilir. Hastalar çoğunlukla bu hemoptizilerle veya akciğer paran- 

kim fibrozisine bağlı komplikasyonlarla kaybedilmektedir. 

Çok çeşitli deneysel, morfolojik, immünolojik ve ultrastrüktürel 

çalışmalara rağmen hastalığın etyolojisi tam olarak aydınlatılama- 

mıştır (1-7). 
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VAKA TAKDİMİ 

23 yaşında erkek hasta (E.S. 327985) 7.6.1988 tarihinde nefes dar- 

lığı, çarpıntı, anemi, zayıflık ve eklem yerlerinde ağrı şikayetleriyle 

A.Ü. İbn-i Sina Hastanesi Hematoloji - Onkoloji Bilim Dalına başvu- 
rarak yatırıldı. Anamnezde 6 yaşındayken epistaksis geçirdiği ve de- 

mir eksikliği anemisi tanısı konarak demir preparatı verildiği, ayrı- 

ca çocukluğunda akut eklem romatizması geçirdiği ve aylık olarak 

benzatin penisilin kullandığı öğrenildi. Malabsorbsiyon hikayesi yok- 

tu ve beslenmesi normaldi. Mevcut şikayetleri bir hafta kadar önce 

başlayan hastanın geldiğinde yapılan fizik muayenesinde; ileri dere- 

cede anemik ve zayıf göründüğü, yüzünde hiperpigmante oluşumlar 

olduğu dikkati çekti. 

TA : 135/60 mmHg, Nabız : 150/dk., Ateş : 38.5'C, Solunum sayısı : 
20/dk. idi. Akciğerlerde solunura sesleri azalmıştı ve yer raller vardı. 
Sol axiller mikro lenfadenopati, kalpte sternum solunda, apeksde ve 
aort odağında, 2-3/6”'den sert sistolik üfürüm duyuldu. Ayrıca kosta 
kenarını 1-2 cm geçen splenomegali de tespit edildi. 

Laboratuvar olarak; BK : 11.700/mm', Het : W© 26, trombosit : 
176.000/mm' Sedim : 40 mm/saat bulundu. Alkalen fosfataz yüksek- 
liği 422 U/L. Normali : 15-69 U/L) dışında diğer rutin biyokimyasal 
tetkikleri, koagülasyon tablosu ve idrar bulguları normaldi. 

Diğer tetkiklerinden ASO : 400 (IU/ml), CRP (4 4 4), latex (<9), 
retikülosit 4.5, tifo, paratifo, brucella agglutinasyonları negatif, se- 

rum Demiri : 10.00 ygr/di (normali : 50-160), serum demir bağlama 
kapasitesi : 415 yer/dl (N : 250-400), satürasyon indeksi: & 2 (N: 
7 18-55) bulundu. Periferik yaymada eritrositlerde ileri derecede hi- 

pokromi, anizositoz ve poikilositoz olduğu, trombositlerin ise kümeler 
halinde bulunduğu gözlendi. Formülde © 72 parçalı, © 26 lenfosit; 
“o 2 çomak görüldü. İmmünolojik tetkiklerden ANA ve anti-DNA ne- 
gatif, IgA : 268 mg/dI (normali 90-459), IgG : 1560 mg/dl (normali : 
800-1800), IgM : 217 mg/dl (normali : 60-250), C3 : 120 mg/dl (normali :; 
50-120), C4 : 5i mg/dl (normali : 20-50), direk ve indirek Coombs ne- 
gatif bulundu. Protein elektroforezinde albümin : © 51.8 (56-68), alfa 
1: 46.9 (25-45) alfa2: © 13.7 (9.0-14) beta: 6 13.9 (8.0-12.0), gama : 
Ze 13.6 (10.0-18.0), hemoglobin elektroforezinde ise HbAl : & 94.7 
(96.0-99.0), HbA2 ise & 5.3 (1.0-3.0) idi.
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EKG'de sinüzal takikardi (hız : 150/dk) ve sol ventrikül hipertro- 

fisi voltaj kriteri görüldü. PA akciğer grafisinde ise hiluslarda hafif 

olarak genişleme ve bilateral yaygın retikülonodüler infiltratlar var- 

dı. Kalp gölgesi normal sınırlarda idi (Resim 1). Ekokardiyografik ola- 

rak kalp kapak ve boşlukları ile şol ventrikül fonksiyonları normal 

olarak değerlendirildi. Abdominal ultrasonografide diffüz splenome- 

gali tesbit edildi. Eritrosit yaşam süresi 9 gün (normali : 28 günün üs- 

tü), dalak-karaciğer sekestrasyonu 0.9 (normali : 0.9-1.1) bulundu. 

Klinik olarak ve akciğer grafisindeki görüntüden dolayı hastada 

infeksiyon olduğu kabul edilerek gerekli kültürler alındıktan sonra 

ikili nonspesifik antibiyotik başlandı (seftriakson ve gentamisin), 

Anemiden dolayı iki ünite kan transfüze edildi. Bununla Htc: & 29.1'e 

yükseldi ve kalp'deki üfürümün şiddeti de oldukça azaldı. Balgamda 

6 kez direk mikroskopide ARB baktırıldı. Bunlar ve daha önceden alı- 

nan kültür sonuçları negatif geldi. Kemik iliği aspirasyonunda, eritro- 

siter seride hafif aktivite artışının olduğu, granülositer seri ve trom- 

bositer serinin normal olduğu, atipik hücrenin bulunmadığı görüldü. 

Kemik iliği preparatlarında prusya mavisi ile yapılan demir boyama- 

sında, demire hiç rastlanmadı. Demir eksikliğinin etyolojisini araştır- 

mak için yapılan incelemelerden gaitada parazit ve gizli kan negatif 

geldi. Plumoner hemosiderozis olasılığı düşünülerek balgamda iki kez 

sitolojik inceleme yapıldı ve ikisinde de özel boyama ile makrofajlarda 

demir pozitif bulundu. 

Nonspesifik antibiyotik uygulanmasına 13 gün devam edilerek ke- 

sildi. Bu süre içinde hastanın ateşi ve nabzı normale döndü. Fizik mua- 

yenede akciğer seslerinin normal olduğu, BK : 6069/mm? olduğu ve çe- 

kilen kontrol akciğer grafisinde ise infiltratların tamamen kayboldu- 

ğu tesbit edildi (Resim 2). 

Bütün bu bulguların IPH düşündürmesi nedeni ile hastaya açık 

akciğer biopsisi yapıldı. Biopsi materyalinin histopatolojik incelen- 

mesinde birçok alveolde ve bazı alanlarda alveoller arasındaki stro- 

mada çok sayıda hemosiderin yüklü makrofajlar izlendi. Bazı alveo- 

ler çevresindeki bağ dokusunda artış ve bu alanlardaki damarların 

bazılarında dilatasyon dikkati çekti. Alveol epitelinde ise yer yer dö- 

külmeler, dejeneratif değişiklikler ve yer yer de hiperplazi gözlendi 

ve tüm bu histopatolojik bulguların IPH ile uyumlu olduğu kanaatı- 

na varıldı.
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Resim 1 - PA AC grafisinde bilatera! reti- Resim 2 - 13 gün sonra tekrarlanan grafıda 

külonödüler infiltratlar görünmektedir. infiltratların tamamen kaybolduğu görülmüş- 

tür. 

TARTIŞMA 

Pulmoner hemosiderozis akciğerler içine uzun süreli ve yavaş ka- 

namalar sonucu, ya primer bir hastalığın yada pulmoner vaskülit ve- 

ya pulmoner venöz hipertansiyona. yol açan kardiyak bir hastalığın 

komplikasyonu olarak meydana gelir (7). Bizim hastamızda klinik ve 

laboratuar incelemeleri sonucu, AER hikayesi olmasına rağmen kar- 

diyak patoloji tesbit edilmedi. Stermun solundaki, apex ve aort oda- 

ğındaki sistolik üfürüm mevcut anemiye bağlandı. Kan transfüzyo- 

nundan sonra üfürümün oldukça azalmasıda bu görüşü destekledi. 

Yine klinik olarak sistemik ve histopatolojik olarak da pulmoner vas- 

külit bulgusuna rastlanmadı. Goodpasture sendromu düşündürecek 

renal tutulum ise tespit edilmedi. 

Primer veya idiopatik pulmoner hemosiderozis, rekurrent veya 

kronik öksürük, hemoptizi, Fe eksikliği anemisi ve akciğerlerde infilt- 

ratlarla karakterlidir. İntraalveoler hemorajinin az olduğu olgularda 

ve balgamlarını yuttukları için küçük çocuklarda, hemoptizi görül-
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meyebilir. Böyle olgularda gastrik lavajda hemosiderin yüklü makro- 

fajların görülmesi tanıda yarar sağlar. Akciğer grafilerindeki görü- 

nüm minimal transiyen infiltratlardan, masif parankimal konsolidas- 

yona kadar değişir. 

Yüzyıldan fazla bir zaman önce ayrı bir klinik antite olarak ta- 

nımlanmış olmasına. rağmen etyolojisi konusunda halen oldukça az 

bilgiye sahibiz (2). Yapılan birçok araştırmalarda etyolojide immü- 

nolojik bir bozukluğun rol oynayabileceği düşünülmüştür. Bazı has- 

talarda eozinofili, lenfadenomegali, splenomegali, soğuk aggelulininle- 

rin veya immünoglokulin değişikliklerinin olması bu fikre yol açmış- 

tır (0), Bizim hastamızda da splenomegali ve lenfadenomegali mevcut- 

tu, Ayrıca hastada AER hikayesi de vardı ki, bu özellikten daha önce 

yayınlanmış bir vaka takdiminde de bahsedilmiştir (1). Ancak immün 

natürlü hastalıklarda tedaviye yönelik yapılan splenektomi, steroid ve 

immünosupressiflere IPH'un verdiği cevap değişkendir ve çoğunlukla, 

yüz güldürücü değildir (1,2,4,5). Etyolojide vasküler defektler, alve- 

oler epitelyal hücre bozuklukları allerjik zemin, otoilmmünite, viral 

infeksiyonlar, kalıtım da suçlanmış ancak hiçbirisi tam olarak ispat 

edilememiştir (4). IPH'un otoimmün hastalıklar, otoimmün hemolitik 

anemi (5), ve familyal olarak bulunduğu olgular yayınlanmışsada 

(2,4). bunlardaki bu özellikler her olguda tespit edilmemiş, sporadık 

olgular olarak kalmıştır. 

Fizik muayenede akciğerdeki bulgulara ek olarak “ 20-25 olgu- 

da hepatomegali, splenomegali ve lenfadenomegali tespit edilebilir 

(3). 

IPH'nin eksezarbasyon döneminde yapılan histolojik incelemeler- 

de intraalveoler hemoraji, interstisyel dokuda fibrozis ve hemosiderin 

granülleri, hemosiderin yüklü makrofajlar, alveoler epitelyal hücre- 

lerde hiperplazi, dejenerasyon, alveoler kapiller dilatasyon ve tortuo- 

zite görülür (3,8). Takdim edilen vakada da histopatolojik olarak ışık 

mikroskobunda aynı bulgular gözlendi (Şekil 3). Vaskülit bulgusu 

tespit edilmedi. Prusya mavisi ile yapılan Fe boyamasında FE toplan- 

ması daha net bir şekilde ortaya kondu (Şekil 4). 

Hastalığın aktif döneminde, bizim olguda da olduğu gibi, ateş, 

takikardi, takipne, lökositoz olmasına rağmen çoğunlukla kültürler- 

de bakteriyel veya viral bir ajan üretilememiştir (1,2,4,). Buna rağ- 

men antibiyotik kullanılmasıyla hastalarda klinik ve röntgenografik 

olarak iyileşme olması ilgi çekicidir. Bu gözlem, antibiyotik uygula- 

nılmasada olguların aktif dönem geçince spontan remisyona girebi-



va yolları exudasyonu 
i kırmakta ve rekurrent infek- 

siyonlara zemin hazırlamaktadır. 

Resim 4 - Prusya mavisi ilg yapılan demir boyamasında hemosiderin gran bir şekilde görülmektedir. 
U ileri daha net
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Bu hastalıkta akciğerlerdeki diffüz retikülonodüler infiltratlar 

tipik olmakla birlikte spesifik değildir. Bu lezyonlar akut dönem geç- i 

tikten sonra, hastamızda. olduğu gibi genellikle 10-12 günde kaybol- 

maktadır. Fakat hemorajinin sık tetrarladığı hastalarda infiltratların 
kalış süresi uzamakta, aylar veya yıllarca kalabilmekte ve akciğer 
Tonksiyonlarında, bozulmalara yol açabilmektedir. Sonuçta böyle has- 
talarda pulmoner fibrozisten dolayı pulmoner hipertansiyon ve cor 
pulmonale gelişebilmektedir (1,3). 

Akciğer fonksiyon testleri çoğunlukla hipoksemi ile birlikte rest- 
riktif patern gösterir (1,2,3,5,7). Hastalarda görülebilen mediastinal 
veya hiler lenfadenomegalinin hemosiderozisten meydana geldiği öne 
sürülmüştür (2,7). 

IPH'da tanıya götürebilecek tek bir test veya prosedür bulunma- 

maktadır, Güvenilir bir klinik hikaye, uyumlu patolojik veriler ile 

pulmoner: hemosiderozise yol açabilen diğer patolojik durumların 
ekarte edilmesi İPH tanısını koydurur (2). Hastalıkta prognoz olduk- 
ça, değişkendir. İlk raporlarda semptomların başlamasıyla ölüm ara- 
sında 2,5 yıl süre olduğu belirtildiği halde 18 - 20 yıl gibi uzun süre ya- 
şayanların olduğu da bildirilmiştir. 

Tedavi konusunda yapılmış çalışmalar pek yüz güldürücü değil- 
dir. Şimdiye kadar her vakada yararlılığı ispatlanmış bir yöntem bu- 
lunamamıştır. Demir tedavisine çoğunlukla yanıt alınamamaktadır 
ve akciğerlerdeki demir depolanmasını artırabileceğinden dolayı tav- 
siye edilmemektedir (6). Splenektominin remisyon süresini artırabile- 
ceği ileri sürülmüşsede sonraki araştırmalarda yararlı bir etkisi gö- 
rülmemiştir. Yine kortikosteroidlerin birçok vakada yararlı etkisi gö- 

rülmüş bununla birlikte uzun süreli prognozu değiştirmediği öne sü- 

rülmüştür (1). Ancak azothiopurin'in 18 - 24 aylık kullanımı ile v 

sonuçlar alındığı bildirilmektedir (1). 

ÖZET 

Çoğunlukla çocukluk ve adolesan çağlarında görülen, klinik ola- 

rak tekrarlayan intrapulmoner hemorajiler, demir eksikliği anemisi, 
radyolojik olarak akciğerlerde retikülonodüler infiltratlarla karakte- 
rize olup, oldukça, ender rastlanılan bir antite olan idiopatik pulmo- 
ner hemosiderozis'in, bir vaka münasebetiyle klinik, patolojik ve la- 

boratuvar özellikleri takdim edildi.
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Bu konu ile ilgili literatür taranarak; klinik uygunluk mevculsa, 

demir eksikliği anemisi yapabilen nedenler içerisinde ayırıcı tanıda 

göz önüne alınması gerektiği ve nadir olarak görülmekle birlikte, kli- 

nik olarak düşünüldüğünde tanıya varılabileceği vurgulandı. 

SUMMARY 

Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis 

(A case report) 

Idiopathic pulmonary hemosiderosis characterised by recurrent. 

intrapulmonary hemoragies, iron deficiency anemia and pulmonary 

reticulonoduler infiltrations in radiologic wiews; is a rare clinical en- 

tity mostiy seen in the childhood and adolescent ages. The clinical, 

pathologic and laboratory findings were presented in this article due 

to a case. 

The literature on this subject was reevaluated and was emphasi- 

zed that if clinical accuracy has been a İact, this disorder althouğgh 

seen rarely had to be considered in the differential diagnosis of iron 

deficiency anemia and diagnosis could be established if taken into ac- 

count. 
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