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Idiopatik Pulmoner Hemosideroz

Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis
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OZET

idiopatik Pulmoner Hemosideroz (IPH) primer olarak cocukluk
caginda gorilen, tekrarlayan alveoler hemoraji ataklari, hemop-
tizi ve sekonder demir eksikligi anemisi ile karakterize nadir bir
alveoler hemoraji nedenidir. Patogenezi bilinmemektedir. Tanisi
ancak diffiz alveoler hemorajinin diger spesifik nedenleri kesin
olarak dislandiktan sonra konulabilmektedir. Onbes yasinda,
erkek hasta, klinigimize oksurik, kanl balgam, nefes darlig,
yorgunluk yakinmalari ile yatirildi. Akciger grafisinde bilateral
alveoler infiltrasyon ve YCBT'de buzlu cam alanlar izlendi.
Transbronsiyal biyopsiler —alveolar hemosideroz olarak
raporlanirken, BAL sivisinda bol hemosiderin yikli makrofajlar
saptandi. Serolojik testlerden; ANA, anti-ds-DNA, RF, c:ANCA, p-
ANCA ve anti-BM negatif sonuglandi. Diger organlarin tutulu-
muna ait bulgu saptanmadi. IPH tanisi konulan hastaya kor-
tikosteroid tedavi baslandi. (7ur 7oraks Der 2008,9:124-6)
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ABSTRACT

Idiopathic pulmonary hemosiderosis (IPH) is a rare cause of
alveolar hemorrhage, characterized by recurrent episodes of
alveolar hemorrhage, hemoptysis and secondary iron-deficiency
anemia which occurs primarily in childhood. The pathogenesis
is not known. A diagnosis of IPH can be made only when other
causes of diffuse alveolar hemorrhage have been reliably
excluded. A 15 year-old boy with recurrent cough, bloody
sputum, dyspnea and chronic fatigue was hospitalized. Chest
radiograph demonstrated bilateral alveolar infiltrates. HRCT
revealed areas of ground glass opacities. Transbronchial lung
biopsies showed alveolar hemosiderosis and the bronchoalveolar
lavage fluid was rich in hemosiderin-laden macrophages.
Serologic markers; ANA, anti-ds-DNA, RF, c:ANCA, p-ANCA, and
anti-BM were negative. No evidence of other organ involvement
was found. The patient was diagnosed as IPH and corticosteroid
therapy was started. (7ur Toraks Der 20089 724-6)
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GiRiS

idiopatik Pulmoner Hemosideroz (iPH) cogunlukla
cocukluk caginda gorilen, patogenezi bilinmeyen yiksek
mortalite oranina sahip nadir bir alveoler hemoraji nede-
nidir [1]. Klinik olarak akciger grafisinde diffliz paranki-
mal infiltratlar, hemoptizi ve sekonder demir eksikligi
anemisi ile karakterize bir triad ile karsimiza cikar [2]. Ta-
nisi ancak diffiz alveoler hemorajinin diger spesifik ne-
denleri kesin olarak dislandiktan sonra konulabilmektedir
[2]. Tedavisinde kortikosteroidler ve diger immunsupresif
ilaglarla literatlrde farkl tedavi basarilari bildiriimistir [3-
6]. Klinigimizde tanisi konulan ve takibimiz altinda olan
olgu sunulmustur.

OLGU

On bes yasinda, erkek hasta 1 yildir olan oksurlk,
kanli balgam, nefes darligi ve yillardir devam eden yor-
gunluk yakinmalari ile yatirildi. Oz ve soy gecmisinde
ozellik yoktu. Fizik muayenesinde vital bulgulari normal,
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cilt ve mukozalar soluktu. Kardiak muayenede S1-52 do-
gal, mezokardiyak odakta 2/6° sistolik Gfiiriim, solunum
sistemi muayenesinde bilateral bazallerde ince inspiratu-
ar raller duyuluyordu. Diger sistem muayeneleri dogald.
Laboratuvar bulgularinda sedimentasyon: 32 mm/sa,
KKH: 3.610.000/mm3, Hgb:6.7g/dl, Htc:%21.6,
MCV:59.9 fL, MCH: 18.6 pg, MCHC: 31.0 g/dL, BKH:
5200/mm3, PLT: 349.000/mm3, Fe: 8ug/dL DBK:
443ug/dL, ferritin: 41.9 ng/mL saptandi. Ayrica ANA,
Anti-ds-DNA, Anti-BM, p-ANCA, c:ANCA dizeyleri negatif
bulundu. Hastanin gogus radyografisinde bilateral orta
ve alt zonlarda periferik yerlesimli diffiiz alveolar patern
gbsteren opasiteler saptandi (Sekil 1). Hastanin yiksek
¢6zUnUrltkly bilgisayarl tomografisinde (YCBT) ayni alan-
larda periferik yerlesimli buzlu cam manzarasi mevcuttu
(Sekil 2). Fiberoptik bronkoskopide (FOB) endobronsiyal
lezyon veya kanama odadi gortlmedi. FOB ile alinan
transbronsiyal biyopsiler (TBB) “alveolar hemosideroz”
olarak raporlanirken, bronkoalveolar lavaj (BAL) sivisinda
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bol “hemosiderin yUkli makrofajlar” saptandi (Sekil 3-4).
Diger organlarin tutulumuna ait bulgu saptanmayan has-
taya IPH tanisi konuldu ve 96 mg/giin metilprednizolon
baslandi. Kortikosteroid tedaviye yanit alindi, ancak doz
azaltiimasi ile hemoptizi tekrar basladi. Bu nedenle korti-
kosteroid tedaviye 250mg/gln hidroklorokin eklendi.
Boylece kortikosteroid dozu tedricen azaltilabildi ve teda-
vinin 6. ayinda kesildi. Tedaviye hidroklorokin ile devam
edildi, yan etki g6zlenmedi. Hastanin tedavisinin 1. yilin-
da ve yakinmasi yok (Sekil 5).

TARTISMA

idiopatik pulmoner hemosiderozis (IPH) nedeni bilin-
meyen siklikla cocukluk yillarinda gortlen nadir bir hasta-
liktir [1].Cocukluk yillarinda cinsiyet farki gorilmezken
adolesan dénemde erkek predominansi gorlir [2]. iPH
etyopatogenezi iyi bilinmemektedir. Bazi ailelerde iPH'nin
sik gorulmesi herediter gecisi distindirmektedir [7]. IPH
hastalarinda Colyak Hastaligi ve inek sitine karsi hiper-
sensitivite insidansinda artis gorilmesi, immunite teorisi-
ni gu¢lendirmektedir [8,9].

Klinik prezentasyonunda, hemoptizi, demir eksikligi
anemisi, go6gls radyografisinde parankimal infiltrasyon
triadi tipiktir [2]. Akut alevlenme fazinda g6gls radyog-

Sekil 1. Olgunun basvuru esnasindaki gégus radyografisi: Bilateral alt zonlar-
da periferik yerlesimli diffiz tipte infiltrasyonlar

Sekil 2. Olgunun bagvuru esnasindaki YGBT gériinttisti: Bilateral alt loblarda
periferik yerlesimli buzlu cam alanlari

rafisinde ozellikle alt loblarda diffiiz alveolar tip infiltrat-
lar ve yiksek cozunurlukli bilgisayarli tomografide ayni
alanlarda buzlu cam goriintusi saptanir (Sekil 2). Remis-
yon fazinda ise alveolar infiltratlarin rezorbe oldugu ve
ayni alanlarda interstisyel retikiler opasiteler olustugu
go6rillr [2,10]. Diffiz alveoler hemoraji bulgulari varligin-
da BAL, TBB, acik akciger biyopsisi, gastrik lavaj gibi sito-
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Sekil 5. Tedavinin 1. yilindaki kontrol grafisi; Tedavi dncesindeki grafiye gére
lezyonlarin geriledigi gortltyor
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makrofajlarin gorilmesi ve diger pulmoner hemoraji ya-
pan nedenlerin dislanmasi ile tani konulmus olur. Bizim
olgumuzda da hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve gra-
fisinde alt loblarda diffiiz infiltrasyon mevcuttu. Alinan si-
tolojik ve histopatolojik dérneklerde hemosiderin yikld al-
veolar makrofajlar tespit edildi.

iPH'li hastalarin tedavisi ile ilgili kontrollii calismalar
veya uzun donemli arastirmalar mevcut degildir. Sistemik
kortikosteroidlerin akut fazda baslanmasiyla kontrol sag-
ladigini ve mortalitede etkisi oldugunu bildiren ¢alismalar
mevcuttur [2,3]. Tavsiye edilen doz <1 mg /kg.gin pred-
nisolon iki ay sire ile verilmesi ve tedricen azaltimasidir
[1]. Ancak uzun sureli tedavide gorllen yan etkileri ve te-
davi azaltilirken reklrrens oraninin yiksek olmasi nedeniy-
le kortikosteroidlerle birlikte diger immunsupresiflerin kul-
lanimi baska calismalarda incelenmistir [5,6,11]. Nitekim
bizim olgumuzda da kortikosteroid dozu azaltilirken tek-
rar hemoptizi atagi olmasi nedeniyle hidroklorokinin 250
mg/gln eklendi kortikosteroid tedricen azaltildi ve 6. ay-
da kesilebildi. Hidroklorokine bagli yan etki gdzlenmedi.

Prospektif calismalarin yoklugu iPH'in kisa ve uzun
sireli prognozunu degerlendirmeyi zorlastirmaktadir. Alt-
mis sekiz hastanin takip edildigi bir ¢alismada ortalama
sag kalim 2.5 yil ve 30 hastanin takip edildigi bir baska
calismada ortalama sag kalim 3 yil olarak bildirilmistir
[2,12]. Hastalarda sik gorilen 6lim nedenleri masif al-
veolar hemoraji ile iliskili akut solunum yetersizligi ve kro-
nik donemde pulmoner fibrozise bagli kronik solunum
yetersizligi ve kor pulmonaledir [1].

Sonug olarak cocukluk ve adelosan dénemde he-
moptizi sikayeti ile gelen hastalarda IPH géz éninde bu-
lundurulmali; teshis icin doku 6rnekleri alinmali, diger ne-
denler ekarte edilmeli ve tedavisinde oncelikle sistemik
kortikosteroid ve bununla yeterli sonu¢ alinmadigi du-
rumlarda diger immunsupresif ajanlara basvurulmalidir.
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