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OZET

Yirmi iki yasindaki erkek hasta klinigimize ani
gelisen halsizlik, ¢abuk yorulma, siddetli dispne
ve hemoptizi ile basvurdu. Intersitisiyel tipte akci-
ger infiltrasyonu, hemoptizi, eslik eden demir ek-
sikligi anemisi ve yapilan bronkoalveolar lavajin
da desteklemesi ile idiopatik pulmoner hemoside-
rozis (IPH) tanisi konuldu ve metil prednizolon ile
dramatik cevap alindi. Ug hafta iginde erken niiks
gozlenmesi lizerine, once kortikosteroid sonrasin-
da siklofosfamid uygulandi fakat cevap alinamadi.
Hasta masif hemoptizi ve solunum yetmezligi ne-
deni ile ventilator desteginde olmasina ragmen
kaybedildi. Genellikle ¢ocukluk ve adélesan ¢a-
ginda, nadiren eriskinlerde gorilen IPH; demir ek-
sikligi anemisi, hemoptizi ve akcigerlerde yaygin
retikulonodiiler infiltrasyon ile karakterizedir. Fiz-
yopatolojide tekrarlayan alveolar hemorajiler var-
dir. Akciger biyopsisinde alveollerde hemosiderin
yiikli makrofajlarin gosterilmesi ile tani konul-
maktadir. Tedavisinde fikir birligi yoktur ve vaka-
mizda oldugu gibi fatal seyirli olabilir. Ender gorii-
len bir hastalik olmasina ragmen masif hemoptizi,
dispne ve demir eksikligi anemisi ile bagvuran ol-
gularda akilda tutulmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: idiopatik pulmoner hemosi-
derozis, demir eksikligi anemisi

SUMMARY

Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis: A Case
Report And Literature Review

A 22-year-old male was admitted to the hospital
because of fatigue, progressive dyspnea and
hemoptysis. He had severe iron deficiency anemia
and micronodular infiltration of the lung. The pres-
ence of hemosiderin within the alveolary
macrophages, demonstrated by bronchoscopy and
bronchoalveolary lavage, confirmed the diagnosis
of idiopathic pulmonary hemosiderosis (IPH).
Treatment with corticosteroids was initiated
immediately with a dramatic response. However,
recurrence was observed within three weeks.
Augmentation of immunosuppressive therapy with
cyclophosphamide showed no further improve-
ment, and the patient died of massive hemoptysis
at the end of the first month following his admit-
tance. Though a rare clinical entity, IPH should be
kept in mind in cases of hemoptysis, progressive
dyspnea and iron deficiency anemia.

Key Words: Idiopathic pulmonary hemosidero-
sis, iron deficiency anemia

Idiopatik pulmoner hemosiderozis (IPH),
1962'de Soergel ve Sommers ve 1963’de Ogni-

bene ve Johnson tarafindan tanimlanan oldukga
nadir gorilen bir hastaliktir (1). Hemoptizi atakla-
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r1, akciger grafilerinde yaygin retikiilonodiiler in-
filtrasyonlar ve hemoptiziye sekonder demir ek-
sikligi anemisi ile karakterizedir (2-4). Genellikle
cocukluk ve adodlesan caginda goériilmekle bera-
ber nadiren erigkin yaslarda da ortaya c¢ikabil-
mektedir (5).

Hastaligin patofizyolojisini tekrarlayici alveol
ici kanamalar olusturmaktadir. Bu kanamalara
bagl olarak akciger grafilerinde retikiilonodiiler
infiltrasyon izlenmekte, masif hemoptiziye ikincil
demir eksikligi anemisi olusmaktadir. Hastaligin
etyopatogenezi tam olarak aydinlatilamamistir
(6,7). Klinik bazen sessiz ve asemptomatik ataklar
seklinde iken bazen, hizla gelisen anemi ve hi-
poksemi ile beraber fulminan bir seyir gosterebi-
lir. Tekrarlayan ataklar sonrasinda akciger fibrozi-
si ve kor pulmonale ge¢ komplikasyonlar gelige-
bilmekte ve hastaligin seyrini olumsuz etkilemek-
tedir.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasindaki erkek hasta Ankara Uni-
versitesi |bni Sina Hastanesi Hematoloji Bilim
Dali'na 3 hafta 6nce baslayan oksiiriik ve 2 hafta
once baglayan kanli balgam yakinmasi ile bagvur-
du. Baska bir merkezde bir hafta 6nce pnémoni
tanisi konularak seftriakson ve amoksisilin-klavu-
lonik asit tedavisi verilmis olan hastanin yakin-
malari tedavi altinda artmisti. Eforla nefes darlig
baglamis ve cilt rengi solmustu. Hastanin 6zgec-
mis ve soy gecmisinde dikkati ¢eken bir 6zellik
bulunamadi. Biling acik, genel durumu bozuk,
performans statusu %60 (Karnofsky), kooperasyo-
nu ve orientasyonu normaldi. Kan basinci 120/80
mmHg, nabiz 105/dakika, ates 37,4 ©C, solunum
sayisi 22/dk idi. Hastanin cildi, mukozasi ve kon-
juktivasi ileri derecede soluk ve siyanotikti. Her
iki akcigerde dinlemekle yaygin raller vardi. Di-
ger sistem bulgulari  normaldi. Lokosit
12,3x109/L, trombosit 305x109/L, hemoglobin
5,3 g/L, hematokrit %15,1 bulundu. Periferik yay-
mada eritrosit morfolojisi hipokrom mikrositerdi
ve |l6kosit formuliinde notrofil %77, lenfosit %14,
monosit %9 oraninda bulundu. Kemik iligi aspi-
rasyonu, eritroid ve megakaryositer serisi artmis,

malign infiltrasyon icermeyen hiperselliiler kemik
iligi olarak degerlendirildi. Tam idrar inceleme-
sinde, dansite 1010, seker, bilirubin, keton ve
protein yok, trobilinojen normaldi ve sedimen-
tinde 1-2 lokosit vardi. PTZ 13,2 sn, aPTT 21,8
sn, fibrinojen 554 mg/dl idi. Kan biyokimyasi;
BUN 12 mg/dl, aglik kan sekeri 130 mg/dl, kreati-
nin 0,9 mg/dl, kalsiyum 8,1 mg/dl, sodyum 132
mmol/L, potasyum 4,1 mmol/L, total bilirubin
0,70 mg/dl, total protein 5.7 g/L, albumin 3,5 g/L,
ALP 36 U/L, GGT 13 U/L, AST 22 U/L, ALT 14
U/L, urik asit 3.4 mg/dl ve LDH 212 U/L olarak
saptandi. Immunolojik ve virolojik incelemelerde
cANCA, glomeruler membran antikor, direkt ve
indirekt Coombs ve ANA negatif bulundu. Immu-
nolojik statusunun degerlendirilmesinde; anti ds-
DNA 3,70 1U/ml, C3 1,56 g/L ve C4 0,32 g/L nor-
mal sinirlar icinde bulundu. Aside direncli bakte-
ri, EBV, soguk agglutinasyon, mukoplazma pno-
monisi antikoru, CMV IgM negatif bulundu. Ates-
li donemlerinde alinan kan kilturlerinde tireme
saptanmadi. Haptoglobin 2,48 gr/L idi. Protein
elektroferezinde albumin %47,7, globulin %8,8,
alfa 2 globulin %15,5, beta globulin %14,8, gam-
ma globulin %13,1, 1gG: 7,08 g/L, IgA: 1,49 g/L,
IgM: 1,08 g/L idi. Arteriyel kan gazlari degerlen-
dirmesinde; PO,: 42,7 mmHg, PCO,: 27,9
mmHg, pH: 7,46, HCO3: 20,6 mmol/L ve O sa-
turasyonu: %85,8 olarak bulundu. Posteroanteri-
or ve sol yan akciger grafisinde bilateral yaygin
retikiilonoduler dansite artisi vardi (Sekil 1). Ab-
dominal bilgisayarli tomografide (BT) bir patoloji
saptanamazken, toraks BT’ de her iki akciger pa-
rankiminde daginik, icerisinde hava bronkogrami
iceren ve buzlu cam goriintimiine yol agan infilt-
rasyon gozlendi (Sekil 2). Bronskopide vokal
kordlardan itibaren tim hava yolu kanla kaph
olarak goriildii. Bronkoalveoler lavaj (BAL) sivisi
belirgin olarak hemorajik gorinimdeydi ve kil-
tirinde alfa hemolitik streptokok tredi. BAL
gram boyamasinda 1-2 epitel hiicresi ve gram po-
zitif diplokok vardi, polimorf niiveli 16kosit (PNL)
izlenmedi. BAL sitolojisinde periferik kan ele-
manlari ile kapli zeminde nétrofil lokositler,
brons epitel hiicreleri ve makrofajlar izlendi.
Makrofajlarin sitoplazmasi icerisinde May-Griin-
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Resim 1: Hastanin P-A(A) ve sol lateral (B) akciger grafisinde yaygin retikulonodiiler infiltrasyvonlar go-

riilmektedir.
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Resim 2: Hastanin toraks bilgisayarli tomografisinde mediasten penceresinde

sinde(B) yaygin retikiilonodiiler lezyonlar goriilmektedir.

wald-Giemsa (MGG) boyasi ile ¢ok sayida hemo-
siderin pigmenti goruldu (Sekil 3). Balgam sitolo-
jisi “Class II” olarak rapor edildi.

Bu bulgular ile hastaya IPH tanisi konularak
hastaya 2 mg/kg/glin dozunda oral metil predni-
zolon ve beraberinde ampisilin-sulbaktam ve kla-
ritromisin kombinasyonundan olusan antibiyotik
tedavisi de baglandi. Solunum gticligi nedeni ile
hipoksemisi ve gu¢stzItgu derinlestigi icin, ane-
misi beg tinite eritrosit stispansiyonu transfiizyonu
ile duzeltildi. Transflizyon sonrasi hemoglobinin
diizeyi 10,2 gr/dl'ye ulasti. Hastanin tedavi ile
hizla genel durumu ve performansi diizeldi. Glu-
kokortikoid tedavi altinda hastanin hemoglobin

Resim 3: Bronkoalveolar lavaj sivisinin sitolo-
jik incelemesinde, cok sayida hemosiderin pig-
menti iceren koépikst sitoplazmali histiyositler
goriilmektedir(MGG x400)
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seviyesi sabit kaldi ve ¢ekilen kontrol PA akciger
grafisinde pulmoner infiltrasyonda gerileme oldu-
gu gozlendi (Sekil 4). Hasta glukokortikoid teda-
visinin 3. haftasinda steroid dozu 80 mg/gline
inildigi donemde tekrar oksuriik ve yatar pozis-
yonda iken artan nefes darligi nedeniyle klinige
kabul edildi. Fizik muayenede her iki akcigerde

Resim 4: steroid tedavisi sonrasi P-A akciger
grafisinde retikiilonodiiler infiltratlarin azalmisg
oldugu goriilmektedir.

yaygin raller vardi ve sintsler kapali idi. Kontrol
PA akciger grafisinde gerilemis olan infiltrasyon-
da artis saptandi. Hasta erken niiks olarak deger-
lendirildi ve steroid dozu tekrar 2 mg/kg/gtin’e ¢i-
kildi. Hastanin yakinmalari ve bulgularinin ilerle-
yerek devam etmesi ve genel durumunun bozul-
masi tzerine, ek immunsipressif tedavi olarak 1
gr/m? siklofosfamid “pulse” uygulandi. Tedavinin
2. glintinde hipoksemisi ve hemoptizisinin artma-
si sonrasi mekanik solunum destegi saglanmak
tzere Gogus Hastaliklari Yogun Bakim Unitesi’ne
sevk edildi. Mekanik solunum destegi altinda bir
glin sonra ani bir hemoptizi atagi sonrasi solu-
num yetmezligi ve kardiyak arrest gelisti ve resi-
sitasyona cevap vermeyerek kaybedildi.

TARTISMA

Idiopatik pulmoner hemosiderozis genellikle
cocukluk ve adolesan cagda goriilmektedir. Bu-
nunla beraber daha cok geng eriskinlik ¢aginda
olmak tizere eriskinlerde de goriilebilir (5).

Tekrarlayici alveolar hemorajiye bagli olarak
hemoptizi ataklari ve akcigerlerde retikiilonodu-
ler infiltrasyon gozlenir. Demir eksikligi tipik bul-
gusudur. Klinik sessiz seyredebilecegi gibi, bazen
akut ataklar halinde ve giinler icinde gelisen de-
rin anemi ve hipoksemi bulgulari ile de hasta kar-
simiza ¢ikabilir (2, 4). Tekrarlayan ataklar sonra-
sinda akciger fibrozisi, sekonder pulmoner hiper-
tansiyon ve kor pulmonale gelismesi mimkuindur
(3).

Hastaligin patofizyolojisini tekrarlayici alve-
olar kanamalar olusturmaktadir. Bu kanamalara
bagl olarak akciger grafilerinde retikiilonodiiler
infiltrasyon, hemoptizi ve demir eksikligi olus-
maktadir. Hastaligin etyopatogenezi tam olarak
bilinmemektedir. Immunolojik mekanizmanin
patogenezde rolii olabilecegini ve temel patoloji-
nin bir poliarterit oldugunu dustindiren bulgu ve
yayinlar vardir (6, 7). Immunsupresif tedaviye ba-
z1 olgularda cevap alinabilmesi, immunolojik
mekanizmanin hastalik patogenezinde rolt ola-
bilecegini desteklemektedir.

Klinik ve radyolojik bulgular [PH’ yi dustin-
diirse bile tani histopatoloji ile konulur (8). Tani
icin torakotomi ile alinan veya transbrongial elde
edilen akciger biyopsisinde makrofajlarda hemo-
siderin toplanmasinin gosterilmesi gereklidir.
Hastamizin bronkoskopisinde tiim hava yollarin-
da kan vardi ve BAL ile elde edilen materyalde
hemosiderin yukli makrofajlar dikkati ¢ekmek-
teydi.

Ayirici tanisinda akciger infiltrasyonu ile ka-
rakterli Goodpasture Sendromu, hizli ilerleyen
glomerulonefrit gibi hastaliklar g6z 6ntinde bu-
lundurulmahdir (9). Bizim vakamizda bobrek
fonksiyonlarinin normal olmasi ve anti GBM ne-
gatif olmasi nedeni ile bu tanilar dustinulmedi.
Ayrica sekonder pulmoner hemosiderozis yapa-
bilecek olan pulmoner hipertansiyon, kollajen
vaskiiler hastalik, infeksiyon, malignite ve veno-
okliziv hastalik gosterilemedi. Ulkemizde sik
olarak goriilen tiiberkiiloz igin yapilan, balgamda
ve BAL sivisinda aside direngli bakteri negatif ola-
rak rapor edildi.
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Tedavide sik olarak sistemik glukokortikoidler
kullaniimaktadir. Hemoptizi miktar fazla degilse
ve hasta oral glikokortikoid tedavisini tolere ede-
biliyorsa 2 mg/kg/giin oral prednizolon ile tedavi-
ye baglanabilir. Tedavi sonrasi erken ve gec niiks-
ler bildirilmistir. Glukokortikoidlerden yeterli ol-
madigl durumlarda, bagka diger immunosupresif
ajanlardan siklofosfamid, azatiyoptirin ve kolsisin
de kullanilabilir (10). Vaka sayilarinin azhigindan
dolayi, bu ajanlarin etkinligi hakkinda yeterli ve-
ri bulunmamaktadir. Ayrica inhalasyonla verilen
steroid tedavisi ile de iyi sonuclarin elde edilebi-
lecegini gosteren ip uglari vardir (11).

Bizim geng eriskin yastaki erkek hastamizda
hastalik hizla ilerleme gosterdi. Baslangicta korti-
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SONUC

Ender gorilebilen bir klinik antite olmasina
ragmen ileri derecede hipokrom mikrositer ane-
misi olan, dispneik ve hemoptizi yakinmasi ile
gelip, akciger grafisinde infiltrasyon go6zlenen
genc yastaki olgularda IPH tanisi aklimizda tutul-
malidir. Tipta nice gelismelere ragmen IPH teda-
visinde 6nemli bir mesafe kaydedilememistir ve
bizim olgumuzda da oldugu gibi fatal seyirli ola-
bilmektedir.
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