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Ozet

Pulmoner hemosiderozis,
anormal, birikimi ile karakterize nadir bir durumdur.
Etolojide primer ve sekonder nedenler rol oynar. Demir ek—
sikligi anemisi, pulmoner semptomlar ve akciger radyolo—
Jisinde karakteristik bulgularin gozlenmesi, klinik olarak tam
konulmasinda en dnemli ozellikleri olusturur.

hemosiderinin  akcigerlerde

Pulmoner semptomlar ve kalp yetmezligi bulgular: ile
yatwrilarak pulmoner hemosiderozis tanisi alan olgunun tipik
pulmoner hemosiderozis  bulgulari  icermesine karsin  taninin
¢ok ge¢ konulmasi goz oniine alinarak, bu hastaligin ¢ocuk
doktorlarina yeniden hatirlatilmast amaciyla literatiiv  bilgileri

isiginda  sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner hemosiderozis, Anemi,

Pulmoner semptomlar
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diffiiz

alveolar kanamalar sonucu hemosiderinin akciger-

Pulmoner hemosiderozis, genellikle
lerde anormal birikimi ile karakterizedir ve hayatin
ilk 10 yilinda idiopatik pulmoner hemosiderozis
formu sik goriilmektedir. Demir eksikligi anemisi,
yineleyen veya siiregen Oksiiriik, hemoptizi, disp-
nc, wheezing gibi solunum sistemi semptomlar1 ve
akciger radyografilerinde minimal gecici iufiltras-
yonlardan, masif parenkimal tutulum, atelektazi,
amfizem ve hiler lenfadenopatiye kadar degisen

anormallikler bu hastaligin 6zellikleri arasindadir.
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Summary

Pulmonary hemosiderosis is an uncommon chronic dis—
ease which is characterized by excessive accumulation of he—
mosiderin in the lungs. The etiology of pulmoner hemosidero—
sis includes primary and secondary occasions. The most help—

ful clinical signs of pulmonary hemosiderosis are iron defi—
ciency anemia, pulmonary symptoms and radiologic findings.

Thirteen years old girl, with pulmonary symptoms and
cardiac insufficiency as initial findings, was diagnosed pul—
monary hemosiderosis is presented with the help of literature
knowledge.

Key Wors: Pulmonary hemosiderosis, Anemia,

Pulmonary symptoms
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Tedavi altta yatan hastaligin tedavisi ile sempto-

matik tedavileri igerir.

Olgu

MY, 13 yasinda kiz. Oykiisiinden alt1 y1l énce
solukluk, halsizlik yakinmalar:t ile hastaneye
yatirildigl; demir eksikligi anemisi tanist kondugu
ve kan transfliizyonu uygulandigi; alti yil boyunca
dort kez daha demir eksikligi anemisi, bir kez he-
bir kez de

bronkopndmoni ve kalp yetmezligi tanilar1 konu-

molitik anemi, hemolitik anemi,
larak kan transfiizyonlar1 uygulandigi, ancak demir
eksikligi ve hemolitik anemi etyolojisinin belirle-
nemedigi Ogrenilen olgu nefes alip vermede giic-
lik, sik nefes alip verme, c¢arpinti, dksiiriik, halsiz-
lik yakinmalar: ile yatirildi. Oz ve soyge¢misinde

ozellik yoktu.
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Olgunun yapilan incelemesinde: viicut 1sis1
normal, soluk gériintimde, periferik siyanoz ve par-
maklarda ¢omaklagma vardi. Solunum sayis1
52/dk, diizenli, solunum dispneik, solunum sesleri
azalmis, iki tarafli yaygin railer ve ronkiisler duyul-
makta, kalp tepe atim1 140/dk ve diizenli, karaciger
4, dalak 2 cm olarak palpe edildi, lenfadenopati
saptanmadi. Diger sistem bulgulari olagan olarak

degerlendirildi.

Laboratuvar ¢aligsmalarinda rutin idrar tetkiki
normal olup, hipokrom, mikrositer bir anemi (Hb
8.3 g/dl, Het %27.3, M CV 69.7fl, M CH 21.3 pg/dl,

MCHC 303 g/dl, RDW 189), beyaz kiire

13.700/mm’, polimorf niiveli 16kosit %48, lenfosit
%37, eozinofil %15, diizeltilmis retikiilosit %1.9,
serum demiri 30 mcg/dl, total demir baglama kapa-
sitesi 365 mcg/dl, transferin saturasyonu %38.2,
eritrosit sedimentasyon hizi 60 mm/saat, serum Ig
A,E,G,M vc Ig G subgruplar: yiiksek degerlerde (Ig
A 456 mg/dl, Ig E 777 mg/dl, Ig G 3050 mg/dl, Ig

Sekil 1. Olgunun PA akciger grafisi.
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M 268 mg/dl), serum bilirubinleri, kanama diyatez
testleri, direkt coombs, soguk agliitinin ve gaitada
gizli kan negatif, EKG'de sag aks sapmasi, sag
ventrikiil hipertrofisi, ekokardiyografidc pulmoner
kapakta minimal yetmezlik ve pulmoner arter
¢apinda hafif genisleme, PA akciger grafisi (Sekil 1)
ve toraks tomografisinde iki yanli perihiler iri
lenfadenopati ve iki yanli parakardiak boélgeden
perifere uzanan konsalidasyon alanlari saptandi.
Toraks tomografisi pulmoner hemosideroz veya
sarkoidoz ile uyumlu olarak yorumlandi. C3, C4
degerleri, bobrek fonksiyon testleri, serum amilazi,
cANCA degerleri normal, AN A ve inek siiti RAST
testleri negatif olarak bulundu.

Aclik mide suyunun incelemesinde hemoside-
rin ylkli makrofajlara rastlandi (Sekil 2). Toraks
tomografisi bulgularinin pulmoner hemosiderozis
veya sarkoidoz ile uyumlu oldugunun yorumlan-
mas1, ac¢lik mide sivisinda saptanan hemosiderin
yikli makrofajlarm hastanin basvurdugu anda

Sekil 2. Ag¢lik mide sivisinda hemosiderin yiikli makrofaj.
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varolan kalp yetmezligine bagli olabilecegi
diisiinceleriyle uygulanan ac¢ik akciger biyopsisi ile
alinan meteryalin incelenmesi sonucunda; alveolar
epitelial hiperplazi, alveol bosluklarinda ve inters-
tisyumda ¢ok sayida siderofaj bulunmasi, inters-
tisyal fibrozis saptanmast nedeniyle pulmoner he-

mosiderozis ve akciger fibrozisi tanilar1 rapor edildi.

Tartisma

Pulmoner hemosiderozis demirin hemosiderin
olarak akcigerlerde anormal birikimi ile karakterize
bir hastaliktir. Akcigerlerde demir birikimi biyik
arter veya arteriollerden masif kanamalardan ¢ok;
genellikle az miktarlarda, yineleyen ya da devam
eden, siklikla st liste gelen diffiiz alveoler he-
moraji nedeni iledir (1-3).

Akcigerlerin kahverengi endurasyonu ilk kez
1864'de
idiopatik pulmoner hemosiderozis klinik olarak ise

Virchow tarafindan tanimlanmistir,
1931 'de Ceelen tarafindan yayinlanmistir. ilk ante-
mortem tani 1940"da Waldenstrom tarafindan

bildirilmistir (1-3).

Gilinimiizde pulmoner hemosiderozis asagida-
ki gibi siniflandirilmaktadir.

A. Primer pulmoner hemosiderozis:
1. izole,
2. Kardiyak veya pankreatik tutulumla
birlikte,
3. Glomerulonefrit ile birlikte
(Goodpasture sendromu),

4. Inek siitiine duyarlilik ile birlikte

B. Sekonder pulmoner hemosiderozis:
1. Primer kardiyak hastalik ile birlikte,
2. Primer kollajen, vaskiiler hastalik veya
sistemik vaskiilit ile birlikte,
3. Kanama bozukluklar1 ile birlikte,

4. Graniilomatozis ile birlikte (1-3)

Hastalik herhangibir yasta goriilebilirse de, en
siklikla ¢ocukluk caginda karsimiza cikar. Ailesel
olgular da bildirilmistir. Goriilme sikliginda cins
farki yoktur. Idiopatik form daha cok epizodik
olup, siklikla viral enfeksiyonlarla alevlenir. Inek
siitine asir1 duyarlilik sonucu olusan pulmoner he-
mosiderozis 06zellikle erken siit cocuklugu doéne-
minde gorilir (1-3).
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Hastaligin olduk¢a ender goriildiigine iliskin
birka¢ calismanin verileri soyledir: Iskandinavya'-
da 23 yilda sadece 5 olgu, isve¢'de yilda, milyonda
9.24 olgu, Yunanistan'da 20 yildan uzun siirede 30
olgu (2).

Demir eksikligi anemisi, pulmoner semptom-
lar ve akciger radyolojisinde karakteristik, bulgu-
larin gozlenmesi klinik olarak tani konulmasinda
en Onemli o&zellikleri olusturur (1-3). Olgumuzda
yineleyen demir eksikligi ve hemolitik anemi
ataklar1 Onceden izlendigi hastanede ileri in-
Ancak

pulmoner semptomlarla hastanemize bagvurusunda

celemelerle acikliga kavusturulmamistir.

oykiisiindeki demir eksikligi anemisinin varligi ve

hemolitik aneminin laboratuvar bulgulariyla
desteklenmedigi semptomlarin tek bir hastaligin
bulgulart olabilecegi diisiincesi ile taniya
gidilmistir.

Pulmoner hemosiderozun tedavisinde akut
kanama ataklarinda agir anemi ve sok tablosu
geligsmis ise kan transfiizyonu gerekebilir. Bu
donemde oksijen tedavisi yararlidir. Mctilpred-ni-
zolon, ACTH ve hidrokortizon iV olarak veri-
lebilir. Oral almaya basladiktan sonra prednizolon
ve metilprednizolon 12 mg/kg/giin po olarak veri-
lebilir. Klinik bulgular: ve semptomlar1 kontrol al-
tinda tutan doza kadar steroid azaltilip, tamamen
semptomsuz oldugu donemde de ila¢ kesilebilir.
Kanama ataklarinin goriilldiigii durumlarda yeniden
2 mg/kg/gilin olarak steroid baslanilir. Klinik ve la-
boratuvar bulgularinin steroid ile kontrol altina ali-
namadig1 durumlarda siklofosfamid, azotiopiirin
gibi ilaclar tedaviye eklenebilir. Klorokine yanit

veren olgular bildirilmistir (1-3).

Inek siitii asir1 duyarliliginin var oldugu olgu-
larda siit ve siitli gidalarin diyetten c¢ikarilmasi
yarar saglayabilir. Bazi ¢aligmalarda ise bu diyet
kisitlamasinin hastaligin seyrinde Onemli bir
degisiklige yol agmadig: gosterilmistir (1-3).

Oral veya parenteral demir verilmesinin pul-
moner hemosideroz tedavisindeki yeri ile demir se-
lasyonu amaciyla uygulanan deferoksamin tedavisi

sonuglar1 tartigmalidir (1-3).

Olgumuzda pulmoner hemosiderozisin birlikte
oldugu primer ve sekonder nedenler arastirildi.
Laboratuvar incelemeleriyle diger nedenlerle bir-
likteligi gosterilemeyen olguya izole pulmoner he-
mosideroz tanist kondu. Olguya 2 mg/kg/giin po
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prednizolon tedavisi baslandi. Klinik ve radyolojik
bulgularin gerileme gosterdigi belirlendikten sonra
doz haftada 1/4 oraninda azaltilmaya baslandi
Ancak doz, total dozun 1/4'ine indiginde klinigin
yineleme gdstermesi lizerine bir tst doza ¢ikildi.
Bu dozda klinik ve radyolojik bulgularda diizelme
gbzlendi. Olguda, hem prednizolunun yan etki-
lerinden korunmak, hem de Izmir'e oldukc¢a uzak
bir yerlesim yerinden kontrollere geldiginden ilag
kullanim hatalarindan dolay1 kliniginin agirlasa-
bilmesi riskini en aza indirebilmek amaciyla sis-
temik etkisi en az steroid olan deflasokort'u hergiin
po alarak belli araliklarla kontrole gelmesine karar
verildi. Olgu alt1 aydir asemptomatik olarak kont-
rollere gelmektedir.
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