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ÖZET 

Yirmi iki yaşındaki erkek hasta kliniğimize ani 
gelişen halsizlik, çabuk yorulma, şiddetli dispne 
ve hemoptizi ile başvurdu. İntersitisiyel tipte akci-
ğer infiltrasyonu, hemoptizi, eşlik eden demir ek-
sikliği anemisi ve yapılan bronkoalveolar lavajın 
da desteklemesi ile idiopatik pulmoner hemoside-
rozis (İPH) tanısı konuldu ve metil prednizolon ile 
dramatik cevap alındı. Üç hafta içinde erken nüks 
gözlenmesi üzerine, önce kortikosteroid sonrasın-
da siklofosfamid uygulandı fakat cevap alınamadı. 
Hasta masif hemoptizi ve solunum yetmezliği ne-
deni ile ventilatör desteğinde olmasına rağmen 
kaybedildi. Genellikle çocukluk ve adölesan ça-
ğında, nadiren erişkinlerde görülen İPH; demir ek-
sikliği anemisi, hemoptizi ve akciğerlerde yaygın 
retikulonodüler infiltrasyon ile karakterizedir. Fiz-
yopatolojide tekrarlayan alveolar hemorajiler var-
dır. Akciğer biyopsisinde alveollerde hemosiderin 
yüklü makrofajların gösterilmesi ile tanı konul-
maktadır. Tedavisinde fikir birliği yoktur ve vaka-
mızda olduğu gibi fatal seyirli olabilir. Ender görü-
len bir hastalık olmasına rağmen masif hemoptizi, 
dispne ve demir eksikliği anemisi ile başvuran ol-
gularda akılda tutulması gerekmektedir. 

Anahtar Kelimeler: İdiopatik pulmoner hemosi-
üerozis, demir eksikliği anemisi 

SUMMARY 

Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis: A Case 

Report And Literatüre 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 (İPH). 
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 follovving his admit-
tance. Though a rare clinical entity, İPH should be 
kept in mind in cases of hemoptysis, progressive 
dyspnea and iron deficiency anemia. 

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

İdiopatik pulmoner hemosiderozis (İPH), 
19b2'de Soergel ve Sommers ve 1963'de Ogni-
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bene ve Johnson tarafından tanımlanan oldukça 
nadir görülen bir hastalıktır (1). Hemoptizi atakla-
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rı, akciğer grafilerinde yaygın retikülonodüler in-
filtrasyonlar ve hemoptiziye sekonder demir ek-
sikliği anemisi ile karakterizedir (2-4). Genellikle 
çocukluk ve adölesan çağında görülmekle bera-
ber nadiren erişkin yaşlarda da ortaya çıkabil-
mektedir (5). 

Hastalığın patofizyolojisini tekrarlayıcı alveol 
içi kanamalar oluşturmaktadır. Bu kanamalara 
bağlı olarak akciğer grafilerinde retikülonodüler 
infiltrasyon izlenmekte, masif hemoptiziye ikincil 
demir eksikliği anemisi oluşmaktadır. Hastalığın 
etyopatogenezi tam olarak aydınlatılamamıştır 
(6,7). Klinik bazen sessiz ve asemptomatik ataklar 
şeklinde iken bazen, hızla gelişen anemi ve hi-
poksemi ile beraber fulminan bir seyir gösterebi-
lir. Tekrarlayan ataklar sonrasında akciğer fibrozi-
si ve kor pulmonale geç komplikasyonlar gelişe-
bilmekte ve hastalığın seyrini olumsuz etkilemek-
tedir. 

OLGU S U N U M U 
Yirmi iki yaşındaki erkek hasta Ankara Üni-

versitesi Ibni Sina Hastanesi Hematoloji Bilim 
Dalı'na 3 hafta önce başlayan öksürük ve 2 hafta 
önce başlayan kanlı balgam yakınması ile başvur-
du. Başka bir merkezde bir hafta önce pnömoni 
tanısı konularak seftriakson ve amoksisilin-klavu-
lonik asit tedavisi verilmiş olan hastanın yakın-
maları tedavi altında artmıştı. Eforla nefes darlığı 
başlamış ve cilt rengi solmuştu. Hastanın özgeç-
miş ve soy geçmişinde dikkati çeken bir özellik 
bulunamadı. Bilinç açık, genel durumu bozuk, 
performans statüsü %60 (Karnofsky), kooperasyo-
nu ve orientasyonu normaldi. Kan basıncı 120/80 
mmHg, nabız 105/dakika, ateş 37,4 °C , solunum 
sayısı 22/dk idi. Hastanın cildi, mukozası ve kon-
juktivası ileri derecede soluk ve siyanotikti. Her 
iki akciğerde dinlemekle yaygın railer vardı. Di-
ğer sistem bulguları normaldi. Lökosit 
12,3x109/L, trombosit 305x109/L, hemoglobin 
5,3 g/L, hematokrit %15,1 bulundu. Periferik yay-
mada eritrosit morfolojisi hipokrom mikrositerdi 
ve lökosit formülünde nötrofil %77, lenfosit %14, 
monosit % 9 oranında bulundu. Kemik iliği aspi-
rasyonu, eritroid ve megakaryositer serisi artmış, 

malign infiltrasyon içermeyen hipersellüler kemik 
iliği olarak değerlendirildi. Tam idrar inceleme-
sinde, dansite 1010, şeker, bilirubin, keton ve 
protein yok, ürobilinojen normaldi ve sedimen-
tinde 1-2 lökosit vardı. PTZ 13,2 sn, a PTT 21,8 
sn, fibrinojen 554 mg/dl idi. Kan biyokimyası; 
BUN 12 mg/dl, açlık kan şekeri 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, ürik asit 3.4 mg/dl ve LDH 212 U/L olarak 
saptandı. İmmünolojik ve virolojik incelemelerde 
cANCA, glomeruler membran antikor, direkt ve 
indirekt Coombs ve ANA negatif bulundu. İmmü-
nolojik statüsünün değerlendirilmesinde; anti ds-
DNA 3,70 lU/ml, C3 1,56 g/L ve C4 0,32 g/L nor-
mal sınırlar içinde bulundu. Aside dirençli bakte-
ri, EBV, soğuk agglutinasyon, mukoplazma pnö-
monisi antikoru, CMV IgM negatif bulundu. Ateş-
li dönemlerinde alınan kan kültürlerinde üreme 
saptanmadı. 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, IgG: 7,08 g/L, IgA: 1,49 g/L, 
IgM: 1,08 g/L idi. Arteriyel kan gazları değerlen-
dirmesinde; P 0 2 : 42,7 mmHg, P C 0 2 : 27,9 
mmHg, pH: 7,46, HCO s : 20,6 mmol/L ve 0 2 sa-
turasyonu: %85,8 olarak bulundu. Posteroanteri-
or ve sol yan akciğer grafisinde bilateral yaygın 
retikülonodüler dansite artışı vardı (Şekil 1). Ab-
dominal bilgisayarlı tomografide (BT) bir patoloji 
saptanamazken, toraks BT' de her iki akciğer pa-
rankiminde dağınık, içerisinde hava bronkogramı 
içeren ve buzlu cam görünümüne yol açan infilt-
rasyon gözlendi (Şekil 2). Bronskopide vokal 
kordlardan itibaren tüm hava yolu kanla kaplı 
olarak görüldü. Bronkoalveoler lavaj (BAL) sıvısı 
belirgin olarak hemorajik görünümdeydi ve kül-
türünde alfa hemolitik streptokok üredi. BAL 
gram boyamasında 1 -2 epitel hücresi ve gram po-
zitif diplokok vardı, polimorf nüveli lökosit (PNL) 
izlenmedi. BAL sitolojisinde periferik kan ele-
manları ile kaplı zeminde nötrofil lökositler, 
bronş epitel hücreleri ve makrofajlar izlendi. 
Makrofajların sitoplazması içerisinde May-Grün-
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Resim 1: Hastanın P-A(A) ve sol lateral (B) akciğer grafisinde yaygın retikulonodüler infiltrasyonlar; 
rülmektedir. 

Resim 2: Hastanın toraks bilgisayarlı tomografisinde mediasten penceresinde(A) ve parankim pencere-
sinde(B) yaygın retikülonodüler lezyonlar görülmektedir. 

vvald-Giemsa (MGG) boyası ile çok sayıda hemo-
siderin pigmenti görüldü (Şekil 3). Balgam sitolo-
jisi "Class II" olarak rapor edildi. 

Bu bulgular ile hastaya İPH tanısı konularak 
hastaya 2 mg/kg/gün dozunda oral metil predni-
zolon ve beraberinde ampisilin-sulbaktam ve kla-
ritromisin kombinasyonundan oluşan antibiyotik 
tedavisi de başlandı. Solunum güçlüğü nedeni ile 
hipoksemisi ve güçsüzlüğü derinleştiği için, ane-
misi beş ünite eritrosit süspansiyonu transfüzyonu 
ile düzeltildi. Transfüzyon sonrası hemoglobinin Res im 3: Bronkoalveolar lavaj sıvısının sitolo-
düzeyi 10,2 gr/dl'ye ulaştı. Hastanın tedavi ile jjk incelemesinde, çok sayıda hemosiderin pig-
hızla genel durumu ve performansı düzeldi. Glu- menti içeren köpüksü sitoplazmalı histiyositler 
kokortikoid tedavi altında hastanın hemoglobin görülmektedir(MGG x400) 
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seviyesi sabit kaldı ve çekilen kontrol PA akciğer 
grafisinde pulmoner infiltrasyonda gerileme oldu-
ğu gözlendi (Şekil 4). Hasta glukokortikoid teda-
visinin 3. haftasında steroid dozu 80 mg/güne 
inildiği dönemde tekrar öksürük ve yatar pozis-
yonda iken artan nefes darlığı nedeniyle kliniğe 
kabul edildi. Fizik muayenede her iki akciğerde 

Resim 4: steroid tedavisi sonrası P-A akciğer 
grafisinde retikülonodüler infiltratların azalmış 
olduğu görülmektedir. 

yaygın railer vardı ve sinüsler kapalı idi. Kontrol 
PA akciğer grafisinde gerilemiş olan infiltrasyon-
da artış saptandı. Hasta erken nüks olarak değer-
lendirildi ve steroid dozu tekrar 2 mg/kg/gün'e çı-
kıldı. Hastanın yakınmaları ve bulgularının ilerle-
yerek devam etmesi ve genel durumunun bozul-
ması üzerine, ek immunsüpressif tedavi olarak 1 
gr/m^ siklofosfamid "pulse" uygulandı. Tedavinin 
2. gününde hipoksemisi ve hemoptizisinin artma-
sı sonrası mekanik solunum desteği sağlanmak 
üzere Göğüs Hastalıkları Yoğun Bakım Ünitesi'ne 
sevk edildi. Mekanik solunum desteği altında bir 
gün sonra ani bir hemoptizi atağı sonrası solu-
num yetmezliği ve kardiyak arrest gelişti ve resü-
sitasyona cevap vermeyerek kaybedildi. 

TARTIŞMA 
Idiopatik pulmoner hemosiderozis genellikle 

çocukluk ve adölesan çağda görülmektedir. Bu-
nunla beraber daha çok genç erişkinlik çağında 
olmak üzere erişkinlerde de görülebilir (5). 

Tekrarlayıcı alveolar hemorajiye bağlı olarak 
hemoptizi atakları ve akciğerlerde retikülonodü-
ler infiltrasyon gözlenir. Demir eksikliği tipik bul-
gusudur. Klinik sessiz seyredebileceği gibi, bazen 
akut ataklar halinde ve günler içinde gelişen de-
rin anemi ve hipoksemi bulguları ile de hasta kar-
şımıza çıkabilir (2, 4). Tekrarlayan ataklar sonra-
sında akciğer fibrozisi, sekonder pulmoner hiper-
tansiyon ve kor pulmonale gelişmesi mümkündür 
(3). 

Hastalığın patofizyolojisini tekrarlayıcı alve-
olar kanamalar oluşturmaktadır. Bu kanamalara 
bağlı olarak akciğer grafilerinde retikülonodüler 
infiltrasyon, hemoptizi ve demir eksikliği oluş-
maktadır. Hastalığın etyopatogenezi tam olarak 
bilinmemektedir. İmmünolojik mekanizmanın 
patogenezde rolü olabileceğini ve temel patoloji-
nin bir poliarterit olduğunu düşündüren bulgu ve 
yayınlar vardır (6, 7). Immunsupresif tedaviye ba-
zı olgularda cevap alınabilmesi, immünolojik 
mekanizmanın hastalık patogenezinde rolü ola-
bileceğini desteklemektedir. 

Klinik ve radyolojik bulgular İPH' yi düşün-
dürse bile tanı histopatoloji ile konulur (8). Tanı 
için torakotomi ile alınan veya transbronşial elde 
edilen akciğer biyopsisinde makrofajlarda hemo-
siderin toplanmasının gösterilmesi gereklidir. 
Hastamızın bronkoskopisinde tüm hava yolların-
da kan vardı ve BAL ile elde edilen materyalde 
hemosiderin yüklü makrofajlar dikkati çekmek-
teydi. 

Ayırıcı tanısında akciğer infiltrasyonu ile ka-
rakterli Goodpasture Sendromu, hızlı ilerleyen 
glomerulonefrit gibi hastalıklar göz önünde bu-
lundurulmalıdır (9). Bizim vakamızda böbrek 
fonksiyonlarının normal olması ve anti G B M ne-
gatif olması nedeni ile bu tanılar düşünülmedi. 
Ayrıca sekonder pulmoner hemosiderozis yapa-
bilecek olan pulmoner hipertansiyon, kollajen 
vasküler hastalık, infeksiyon, malignite ve veno-
oklüziv hastalık gösterilemedi. Ülkemizde sık 
olarak görülen tüberküloz için yapılan, balgamda 
ve BAL sıvısında aside dirençli bakteri negatif ola-
rak rapor edildi. 
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Tedavide sık olarak sistemik glukokortikoidler 
kullanılmaktadır. Hemoptizi miktarı fazla değilse 
ve hasta oral glikokortikoid tedavisini tolere ede-
biliyorsa 2 mg/kg/gün oral prednizolon ile tedavi-
ye başlanabilir. Tedavi sonrası erken ve geç nüks-
ler bildirilmiştir. Glukokortikoidlerden yeterli ol-
madığı durumlarda, başka diğer immunosupresif 
ajanlardan siklofosfamid, azatiyopürin ve kolşisin 
de kullanılabilir (10). Vaka sayılarının azlığından 
doiayı, bu ajanların etkinliği hakkında yeterli ve-
ri bulunmamaktadır. Ayrıca inhalasyonla verilen 
steroid tedavisi ile de iyi sonuçların elde edilebi-
leceğini gösteren ip uçları vardır (11). 

Bizim genç erişkin yaştaki erkek hastamızda 
hastalık hızla ilerleme gösterdi. Başlangıçta korti-
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