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Idiyopatik Pulmoner Hemosiderozisli
Bir Olgu

Idiopatic Pulmonary Hemosiderosis:
Case Peport

OZET Pulmoner hemosiderozis akcigerde interstisiyel dokuda ve alveoler boslukta tekrarlayan ka-
namalarla seyreden, mortalitesi oldukga yiiksek nadir bir hastaliktir. Primer olarak gelisebildigi gi-
bi kollajen doku hastaliklari, kardiyovaskiiler hastaliklar ve ¢6lyak hastaligi gibi hastaliklara
sekonder olarak da gelisim gosterebilmektedir. Tekrarlayan intra-alveoler kanamalar sonucu hemo-
siderin birikimiyle birlikte, kronik okstiriik, wheezing, hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve akci-
ger grafilerinde her iki akcigerde yaygin gegici interstisiyel infiltrasyonlar ya da miliyer gériiniim
ile karakterizedir. Pulmoner hemosiderozun tedavisinde steroid ve diger immiinsiipresan ilaglar
kullanilmaktadir. Bu tedavilere yanit degiskendir, tedaviye ragmen klinik gidisin koti oldugu has-
talar olabildigi gibi steroid tedavisi ile yillarca sorunsuz izlenen hastalar da bulunmaktadir. Bu
caligmada, solukluk ve halsizlik diginda bagka hi¢bir sikdyeti olmayan 9 yasindaki idiyopatik pul-
moner hemosideroz tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk; anemi

ABSTRACT Pulmonary hemosiderosis is a rare, high mortality disease that recurrent bleeding in
interstitial tissue and alveolar spaces occur. It can develop primary or secondary due to such as con-
nective tissue disease, cardiovascular disease and celiac disease. That is characterized by chronic
cough, wheezing, hemoptysis, iron deficiency anemia and transient interstitial infiltration on chest
X-ray as a result of intra-alveolar haemorrhage and hemosiderin storage. Corticosteroids and other
immunosuppressants have been used in the treatment of IPH. Respond to this treatment is variab-
le, in such patients the prognosis is bad that in patients treated with steroids are followed up for ye-
ars without problems. In this article, we present a 9 year old boy with a diagnosis of idiopathic
pulmonary hemosiderosis and do not have complaints other than pallor and fatigue.

Key Words: Child; anemia
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ulmoner hemosiderozis akcigerde interstisiyel dokuda ve alveoler

boslukta tekrarlayan kanamalarla seyreden, mortalitesi oldukga yiik-

sek nadir bir hastaliktir. Primer olarak gelisebildigi gibi kollajen do-
ku hastaliklari, kardiyovaskiiler hastaliklar ve ¢olyak hastaligi gibi
hastaliklara sekonder olarak da gelisim gosterebilmektedir. Bu ¢alismada
solukluk ve halsizlik disinda bagka hi¢bir sikdyeti olmayan 9 yasindaki idi-
yopatik pulmoner hemosideroz tanisi alan bir olgu nadir gériilmesi nede-
ni ile sunulmustur.
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Son 3-4 glindiir fark edilen solukluk ve halsizlik di-
sinda baska bir yakinmas: olmayan 9 yasindaki er-
kek olgunun gelis fizik bakisinda; kilo: 26 kg
(910-25 p), boy: 130 cm (%10 p), KN: 150/dk, me-
zokardiyak alanda 1\6 sistolik iifiiriim mevcuttu, so-
lunum seslerinde hafif kabalagsma digsinda dinleme
bulgusu yoktu, diger sistem bakilar:1 normaldi. La-
boratuvar bulgularinda Hb: 1.9 g/dL, Htc: %8.3,
RDW: %24, WBC: 10.800/mm?, Plt: 480.000/mm?3,
MCV: 68 fL, MCHC: 21 g/dL idi. Periferik yayma-
sinda; %73 PNL, %19 lenfosit ve %8 monositer hiic-
re goriildi, hemoliz bulgular1 yoktu ve hipokrom
mikrositer anemi ile uyumluydu. Demir: 10 pg/dL,
DDBK: 450 pg/dL, ferritin: 5 ng/mL, transferin: 58
mg/dL saptandi. Demir eksikligi ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Olguya iki defa 10 mL/kg eritrosit
stispansiyonu verildi. Kemik iligi aspirasyonu ince-
lemesinde; atipik hiicre yoktu, matiirasyon durak-
lamas1 saptanmadi ve eritropoez aktif olarak
bulundu. Kemik iliginin prusya mavisi ile boyan-
masinda sideroblast saptanmadi. Gogiis agrisi ve
epigastrik agn tarifleyen olgunun elektrokardiyo-
grafisi (EKG) normal olup, ¢ekilen ekokardiyografi-
si (EKO)'nde minimal mitral yetersizlik diginda
patoloji saptanmadi. PA akciger grafisinde bilateral
yaygin infiltratif goriiniim saptandi. Diskida gizli
kan pozitif bulundu. Bu bulgularla pulmoner hemo-
siderozis olabilecegi diisiintildii. A¢hik mide suyun-
da demir boyast ile boyanan sideroblastlar goriildii.
Toraks bilgisayarli tomografi (BT)’sinde tiim akci-
ger periferik sahalarinda yaygin alveoler tutulumla
karakterize buzlu cam goriintimii olusturan infil-
tratif alanlar goriildii (Resim 1a, 1b). Mikoplazma,
klamidya ve parvoviriis B19 serolojisi negatif bulun-
du. PPD: 7 mm idi. Diger intraalveoler hemoraji ya-
pan nedenlerin diglanmas: amaciyla bakilan ANA,
anti dsDNA, P-ANCA, C-ANCA ve anti-gliadin an-
tikor serolojisi negatifti. C3: 70 mg/dL, C4: 12 mg/dL
bulundu. Siit priktest negatif bulundu. Solunum
fonksiyon testlerinde restriktiif patern saptandi.
Bronkoalveoler lavaj sivisinda hemosiderin yiikli
makrofajlar saptanan hastaya prednizolon tedavisi
2 mg/kg/gilin baglanildi. Hastanede yatisinda eritro-
sit siispansiyonu ile transfiize edilen ve tani sonrasi
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RESIM 1a, b: Toraks BT.

sistemik steroid baglanan olgunun alt1 aylik izle-
minde hemoglobin degerlerinde belirgin bir diisiis
saptanmadi, klinik ve radyolojik izlemine devam

edildi.

I TARTISMA

Pulmoner hemosiderozis akcigerde interstisiyel do-
kuda ve alveoler boslukta tekrarlayan kanamalarla
seyreden, mortalitesi oldukca yiiksek nadir bir has-
taliktir. Primer olarak gelisebildigi gibi, kollajen
doku hastaliklar1 ve kardiyovaskiiler hastaliklara
sekonder olarak da gelisim gosterebilmektedir.!
Tekrarlayan intra-alveoler kanamalar sonucu he-
mosiderin birikimiyle birlikte, kronik oksiirik,
wheezing, hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve
akciger grafilerinde her iki akcigerde yaygin geci-
ci interstisiyel infiltrasyonlar ya da miliyer gorii-
nim ile karakterizedir.>® Pulmoner hemosiderozis
ozellikle cocukluk déneminde olduke¢a ciddi ve ha-
yat1 tehdit edebilen bir hastaliktir. Genellikle idi-
yopatik olmakla beraber sekonder sebepler mutlaka
arastirilmalidir. Tedavi edilmedigi takdirde akci-
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gerde fibrozis ve restriiktif akciger hastaligi kaci-
nilmazdir.* Pulmoner hemosiderozun tedavisinde
steroid ve diger immiinsiipresan ilaclar kullanil-
maktadir. Tedaviye yanit degiskendir, tedaviye rag-
men klinik gidisin ko6tl oldugu hastalar olabildigi
gibi steroid tedavisi ile yillarca sorunsuz izlenen
hastalar da bulunmaktadir.>® Heiner sendromunda
gelisen Siit RAST otoantikorlari, ¢olyak hastaligiy-
la birliktelik gosteren gliadin antikorlari, Goodpas-
ture hastaliginda Tip 4 kollajene karsi gelisen
otoantikorlar, kollajen doku hastaliklarinda gorii-
len (ANA, anti ds-DNA, p-ANCA, c-ANCA) oto-
antikorlar yukarida belirtilen sekonder sebeplerin
aragtirilmasinda olduk¢a 6nemlidir.*” Olgumuzun
serolojik tetkikleri ve siit “prick-test” negatif bu-
lundu. Tanida aglik mide suyunda (AMS) ve bron-
koalveolar lavaj sivisinda hemosiderin yiikli
makrofajlarin pozitifligi, akciger grafisinde bilate-
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rinimi olduk¢a 6nemlidir.* Olgumuzun akciger
grafisinde bilateral yaygin infiltrasyon ve BT sinde
yaygin bilateral buzlu cam goriintimi bulunmakta
idi. Pulmoner hemosiderozisli hastalarda immiin-
stipressif tedavi kullanilmaktadur, fakat tedaviyle il-
gili uzun sireli takip verileri bulunmamaktadir.*
Olgumuza 2 mg/kg/giin sistemik steroid baglandi;
klinik ve radyolojik bulgulardaki degisikliklere go-
re doz ayarlamasi yapilarak izlemine devam edildi.
Hastanede yatisinda eritrosit siispansiyonu ile
transfiize edilen ve tani sonrasi sistemik steroid
baglanan olgunun alt1 aylik izleminde hemoglobin
degerlerinde belirgin bir diisiis saptanmada.

Sonug olarak; nedeni agiklanamayan hipok-
rom mikrositer anemisi olan ¢ocuklarin izleminde
akciger radyogrami ¢ektirilmeli, bilateral infiltras-
yon varliginda ayiric tanida idiyopatik pulmoner
hemosiderozis akilda tutularak sitolojik tetkikler

ral infiltratif bulgular, toraks BT’de buzlu cam go- yapilmalidir.
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