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Olgu Sunumu  Case Report

16 Yasindaki Hastada Hemoptizinin Nadir Bir Nedeni:
Idiyopatik Pulmoner Hemosideroz

A Rare Cause of Hemoptysis in a 16-Year-Old Patient:
|diopathic Pulmonary Hemosiderosis
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OZET

Hemoptizi; trakeobrongiyal aga¢ ya da akciger parankiminden kaynaklanan kanamanin ekspektorasyonudur. Kardiak,
pulmoner, hematolojik, enfeksiyoz nedenler, bazi sistemik hastaliklar ve idiyopatik pulmoner hemosideroz hemoptiziye
yol acabilir. idiyopatik pulmoner hemosiderozis; akcigerlerde anormal hemosiderin depolanmasiyla giden, difiiz alveolar
hemorajiye bagli hemoptizi yapan nadir bir pulmoner hastaliktir. idiyopatik pulmoner hemosiderozis genellikle on yas al-
tinda, yaygin olarak da 1-7 yasta gorilur. Cocukluk ¢aginda cinsiyet dagiimi esit iken, eriskin dénemde erkeklerde daha
sik gortimektedir. Tanisi fiberoptik bronkoskopi ile alinan bronkoalveoler lavaj sivisinda hemosiderin yUkii makrofajlarin
gbrllmesiyle ve intrapulmoner, ekstrapulmoner kanama yapabilen nedenler ekarte edilerek konulur.

Burada, hemoptizi ile gelen ve idiyopatik pulmoner hemosiderozis tanisi alan kiz olguyu, hastalgin nadir gériimesi
nedeniyle tekrar hatirlatmak ve ilk kez adélesan dénemde bulgu vermesini vurgulamak amaciyla sunduk. Cocukluk ve
adelosan dénemde solunumsal semptomlar, dzellikle de hemopitizi ile bagvuran; gégus goruntilemede yamali, yaygin
buzlu cam gérinimii saptanan olgularda, ayirici tanida idiyopatik pulmoner hemosiderozis yer almalidir.

Anahtar Sozciikler: Cocuk, Hemoptizi, idiyopatik pulmoner hemosideroz

ABSTRACT

Hemoptysis is the expectoration of the hemorrhage originating from the tracheobronchial tree or lung parenchyma.
Cardiac, pulmonary, hemoatological pathologies, infectious or systemic diseases and idiopathic pulmonary hemosiderosis
can cause hemoptysis. Idiopathic pulmonary hemosiderosis is a rare cause of diffuse alveolar hemorrhage in children
that results in abnormal hemosiderin deposition in the lung parenchyma. It is generally seen in children under 10 and
most commonly between 1 and 7 years. While gender distribution is even in childhood, it is more frequently seen in
males in adulthood. Diagnosis is confirmed by identification of hemosiderin-laden macrophages in broncho-alveolar
lavage and ruling out other causes of intra- and extrapulmonary hemorrhage. Here we present a rare case of IPH that
became symptomatic in adolescence. IPH should be considered in the differential diagnosis of patients who present with
respiratory symptoms and particularly hemoptysis in childhood and adolescence with positive chest imaging findings.
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GIiRIS

pulmoner emboli, kistik fibrozis) neoplastik (bronsiyal adenom,

Hemoptizi; trakeobronsiyal aga¢ ya da akciger parankiminden
kaynaklanan kanamanin ekspektorasyonudur. Balgamda ¢izgi
seklinde kan gortimesinden masif hemoptizi olarak isimlendirilen
ve ¢ogunlukla dlumcul olabilen kanamaya kadar degisebilmek-
tedir. Nedenleri; sistemik hastaliklar (Goodpasture Sendromu,
Wegener grantlomatozisi, sistemik lupus eritematozus), kardi-
yak (mitral stenoz, trikUspit endokarditi), pulmoner (bronsektazi,

bronkojenik karsinom, metastatik timaor) travmatik (kint ya da
penetre gdgus travmasi), enfeksiydz (akciger apsesi, tUberku-
loz), vaskdler (pulmoner hipertansiyon, A-V malformasyon, aort
anevrizmasl), hematolojik (Dissemine intravaskuler koagUlasyon,
trombositopeni) hastaliklar olabilecegi gibi ilag (aspirin, kokain)
ya da toksik nedenlerle ve iyatrojenik (bronkoskopi, transtrakeal
aspirasyon) de olabilir (1).
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Yaygin alveoler hemorajinin yineleyen ataklari icin altta yatan bir
neden bulunamadigi zaman idiyopatik pulmoner hemosiderozis
(iPH) tanimi kullanimaktadir (2). idiyopatik Pulmoner Hemosi-
deroz (iPH), hemoptizinin nadir nedenlerindendir (3). Literattirde
500 olgu bildirilmigtir. Bir dislama tanisidir (4). Tani fiberoptik
bronkoskopi ile alinan bronkoalveoler lavaj sivisinda hemosi-
derin yUkld makrofajlarin gérilmesiyle dogrulanmalidir (5). Biz
hemoptizi ile gelen olguyu, iPH hastaliginin nadir gérilimesi ne-
deniyle tekrar hatirlatmak ve literatirden farkli olarak addlesan
dénemde ilk kez bulgu vermesini vurgulamak amaciyla sunduk.

OLGU SUNUMU

16 yasinda 6nceden saglikli olan kiz olgu hemoptizi nedeniyle
basvurdu. 2 aydir eforla olusan nefes darligi ve ki hafta dnce
baslayan 6ksirik yakinmasi mevcuttu. Ozgecmis ve soygec-
miste 6zellik yoktu. Fizik muayenede biling a¢ik, oryantasyon,
kooperasyon tamdi. VUcut sicaklidi 37.5 °C, solunum sayisi 28/
dk, kalp tepe atimi 116/dk ve kan basinci yagina gére normal si-
nirlar icerisindeydi. Solunum sistemi muayenesinde akciger sag
orta zonda sekretuar raller mevcuttu. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Laboratuvar incelemede; hemoglobin 10.7 g/dl, Hct
%43.2, eritrosit sayisi 4.52 milyon/mm?, beyaz kire 20x10%L,
trombosit 347x10%L, ortalama eritrosit hacmi 88 fL, eritrosit
dagiim genisligi %16 olarak saptandi. Periferik yaymada %80
parcall, %12 lenfosit, %2 monosit vardi. Eritrosit morfolojisi
normokrom normositer anemi ile uyumlu idi. Karaciger ve
bobrek fonsiyon testleri normaldi. Aktive parsiyel tromboplastin
zamani (@PTT) 23.6 sn, Protrombin zamani (PTZ) 13.5 sn’di.
C-Reaktif Protein 1 mg/L (0-8 mg/L), eritrosit sedimentasyon
hizi 12 mm/saat idi. Digkida gizli kan pozitif saptandi. Balgamda
aside direncli basil (ARB) negatifti. imm(’mglobulin M,G,E,D ve
A (102 mg/dl), serum kompleman 3 ve 4 (C3-C4) dlzeyleri
normaldi. Anti-ndkleer antikor, ¢ift sarmalll DNA antikoru (anti
dsDNA, Anti-Notrofil - Sitoplazmik — otoantikorlar  (p-ANCA,
¢c-ANCA), Anti—-glomerUlar bazal membran antikoru (anti-GBM),
doku transglutaminaz IgM/G, alfa-1 antitripsin negatif saptandi.
Solunum fonksiyon testi normal ve macroduct yontemi ile ba-
kilan ter testi 34 mmol/l ( 0-40: normal, 40-60 test tekrari, >60
yUksek) olarak normaldi. Radyolojik incelemede; posterior ante-
rior akciger grafisinde bilateral akciger bazallerinde infiltrasyon
gorlndmuU saptandi. Toraks tomografisinde bilateral, vaskuler
traselere uyan lokalizasyonda yaygin, yamasal, dlzensiz sinirli
buzlu cam dansiteleri ve sag akciger alt lobda konsolidasyon
izlendi (Sekil 1). Gastrointestinal kanama ekartasyonu igin ya-
pllan endoskopide kanama odagi saptanmadi. Laringoskopik
muayenede nazofarenks arka duvarinda Uzeri kurutlu olusum
izlenen olgunun nazofarenks MR goérintileme normaldi.

Olguda etiyolojik bir neden bulunamamasi nedeniyle bronkos-
kopi yapildi. Bronkoskopide brons mukazasi hiperemik olarak
goruldu ve alinan bronkoalveoler lavaj sivisi (BAL) pembe renk-
teydi. BAL sivisindan yapilan sitopatolojik degerlendirmede bol
miktarda hemosiderin yUklG makrofaj saptandi (Sekil 2). Bu

Idiyopatik Pulmoner Hemosideroz 99

Sekil 1: Toraks tomografisinde; bilateral, vaskuler traselere uyan loka-
lizasyonda yaygin, yamasal, dizensiz sinirl birlesme egilimi gbsteren,
buzlu cam dansiteleri izlenmektedir.
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Sekil 2: BAL dérneginde hemosiderin yUkli makrofajlar.

bulgularla olguda IPH disiinildi. Tedavi igin 1mg/kg/gin do-
zunda steroid baglandi. 14 gin sonra ¢ekilen PAAG’de bilateral
bazallerde mevcut olan infiltrasyonun geriledigi gorldu. Olgu,
tedavisinin dizenlenmesi ve periyodik kontrollerinin yapilmasi
icin pediyatrik gogus hastaliklan boélimince takibe alindi.

TARTISMA

idiopatik pulmoner hemosiderozis; difliz alveolar hemoroji
nedeniyle akcigerlerde anormal hemosiderin depolanmasiyla
olusur. Ceelen tarafindan ilk defa 1931 yilinda anemi, hemop-
tizi ve pulmoner infiltrasyon triadi olarak tanimlanmuistir (3). iPH
tekrarlayan intraalveolar hemoroji ataklarindan kaynaklanan,
alveolar makrofajlara demirin hemosiderin olarak anormal birik-
mesiyle karakterize bir hastaliktir. Bazi olgularda otoimmunitenin
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rol oynadigi dusunulse de etiyoloji ve patogenezi tam olarak
bilinmemektedir (6,7). Pulmoner hemosiderozun, pulmoner
kapiller bazal membranin immunolojik veya toksik nedenlerle
defekte ugramasi sonucu olustugu diistiniimektedir (5). IPH,
milyonda 0.24-1.23 insidansla nadir gortlen bir hastalk olarak
kabul edilmektedir (3-5). Olgularin %80’i gcocukluk déneminde
ortaya ¢ikmaktadir (3,6). Cocukluk ddéneminde cinsiyet farki
gorilmez. Eriskin dénemde erkeklerde daha sik goriilir (6). iPH
genellikle on yas altinda, yaygin olarak da 1-7 yasta gorUlur (3).
Olgumuzun kiz cinsiyette olmasi ve bulgularin 16 yasinda ortaya
¢clkmasi literatlriin genelinden farklilik gdstermektedir.

idiopatik pulmoner hemosiderozis, pulmoner enfeksiyon ve he-
moptizi ile ortaya ¢ikabilir. Bununla birlikte pulmoner semptomlar
olmaksizin yalnizca demir eksikligi anemisi ile de gelebilir. Geng
¢ocuklar ve infantlarda diskida gizli kan varlidi, bizim olgumuzda
da oldugu gibi kanin yutulmasina bagh olabilir (6).

Tani, pulmoner hemoroji yapan Wegener Grantlomatozisi, SLE,
romatoit artrit, Good Pasture sendromu, koagulopati, pulmoner
venookluziv hastalk, platelet defektleri, pulmoner enfeksiyon-
lar, pulmoner kapiller hemanjiyomatozis ve toksinler (kokain,
insektisit vb.) gibi nedenlerin dislanmasi ile konur (3,5,6). IPH
baz olgularda ¢olyak hastaligi ile iligkili bulunmustur (5,6). Bu
nedenle hastalar gluten intoleransi agisindan rutin olarak deger-
lendirilmelidir. Olgumuzda ¢olyak otoantikorlar negatif saptan-
mistir. Hastaligin radyolojik ¢zellikleri nonspesifiktir. intertisyel
degisiklikler, konsolidasyon, plevral efizyon, pulmoner noduller,
kavitasyon, fibrozis ve buzlu cam dansiteleri gibi degiskenlik
gbsterebilir (6). IPH tanisi BAL sivisinda hemosiderin yikli
makrofajlanin varligi ile konur (3-5). Bizim olgumuza da diger
nedenler dislandiktan sonra yapilan bronkoskopi ile alinan BAL
sivisindan yola ¢ikilarak tani konuldu.

idiopatik pulmoner hemosiderozisli hastalarn ¢ogunda oral
kortikosteroid akut dénemde hizla diizelmeyi, IPH alevienme
sikligini azaltmayi ve prognozda iyilesmeyi sadlar. immiinsup-
resif ajanlardan azotiopirin, siklofosfamid, hidroksiklorokin
ve metotreksat ile degisken sonuclar elde edilmekle beraber
kullanilmaktadir (3-5). Olgumuza da baslangi¢ tedavisi olarak
oral kortikosteroid baglanmis ve hizla semptomlarin geriledigi
gordlmustdr.
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Prospektif galismalarin yoklugu IPH’in kisa ve uzun siireli prog-
nozunu degerlendirmeyi zorlagtirmaktadir. Altmis sekiz hastanin
takip edildigi bir ¢calismada ortalama sag kalm 2.5 yil ve 30
hastanin takip edildigi bir baska ¢alismada ortalama sag kalim 3
yil olarak bildirilmistir (8,9). Hastalarda sik gérulen 6lUm neden-
leri masif alveolar hemoraji ile iligkili akut solunum yetersizligi ve
kronik dénemde pulmoner fibrozise bagl kronik solunum yeter-
sizligi ve kor pulmonaledir (4). Olgumuz, ileri takipleri yapiimak
Uzere pediatrik gdgus bolimine yonlendiriimigtir.

SONUG

Gocukluk ve adelosan dénemde solunumsal semptomlar, 6zel-
likle de hemopitizi ile bagvuran; akciger gorintllemede orta ve
alt zonlarda yamali, diflz alveolar infiltrasyon, buzlu cam gorU-
ndmii saptanan olgularda, ayinci tanida iPH yer aimalidr.
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