
ÖZET

‹diopatik Pulmoner Hemosideroz (‹PH) primer olarak çocukluk
ça¤›nda görülen, tekrarlayan alveoler hemoraji ataklar›, hemop-
tizi ve sekonder demir eksikli¤i anemisi ile karakterize nadir bir
alveoler hemoraji nedenidir. Patogenezi bilinmemektedir. Tan›s›
ancak diffüz alveoler hemorajinin di¤er spesifik nedenleri kesin
olarak d›flland›ktan sonra konulabilmektedir. Onbefl yafl›nda,
erkek hasta, klini¤imize öksürük, kanl› balgam, nefes darl›¤›,
yorgunluk yak›nmalar› ile yat›r›ld›. Akci¤er grafisinde bilateral
alveoler infiltrasyon ve YÇBT’de buzlu cam alanlar› izlendi.
Transbronfliyal biyopsiler alveolar hemosideroz olarak
raporlan›rken, BAL s›v›s›nda bol hemosiderin yüklü makrofajlar
saptand›. Serolojik testlerden; ANA, anti-ds-DNA, RF, c-ANCA, p-
ANCA ve anti-BM negatif sonuçland›. Di¤er organlar›n tutulu-
muna ait bulgu saptanmad›. ‹PH tan›s› konulan hastaya kor-
tikosteroid tedavi baflland›. (Tur Toraks 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. (Tur Toraks Der 2008;9:124-6)
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G‹R‹fi
‹diopatik Pulmoner Hemosideroz (‹PH) ço¤unlukla

çocukluk ça¤›nda görülen, patogenezi bilinmeyen yüksek
mortalite oran›na sahip nadir bir alveoler hemoraji nede-
nidir [1]. Klinik olarak akci¤er grafisinde diffüz paranki-
mal infiltratlar, hemoptizi ve sekonder demir eksikli¤i
anemisi ile karakterize bir triad ile karfl›m›za ç›kar [2]. Ta-
n›s› ancak diffüz alveoler hemorajinin di¤er spesifik ne-
denleri kesin olarak d›flland›ktan sonra konulabilmektedir
[2]. Tedavisinde kortikosteroidler ve di¤er immunsupresif
ilaçlarla literatürde farkl› tedavi baflar›lar› bildirilmifltir [3-
6]. Klini¤imizde tan›s› konulan ve takibimiz alt›nda olan
olgu sunulmufltur.

OLGU
On befl yafl›nda, erkek hasta 1 y›ld›r olan öksürük,

kanl› balgam, nefes darl›¤› ve y›llard›r devam eden yor-
gunluk yak›nmalar› ile yat›r›ld›. Öz ve soy geçmiflinde
özellik yoktu. Fizik muayenesinde vital bulgular› normal,

cilt ve mukozalar soluktu. Kardiak muayenede S1-S2 do-
¤al, mezokardiyak odakta 2/6o sistolik üfürüm, solunum
sistemi muayenesinde bilateral bazallerde ince inspiratu-
ar raller duyuluyordu. Di¤er sistem muayeneleri do¤ald›.
Laboratuvar bulgular›nda 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: 8μg/dL DBK:
443μg/dL, ferritin: 41.9 ng/mL saptand›. Ayr›ca ANA,
Anti-ds-DNA, Anti-BM, p-ANCA, c-ANCA düzeyleri negatif
bulundu. Hastan›n gö¤üs radyografisinde bilateral orta
ve alt zonlarda periferik yerleflimli diffüz alveolar patern
gösteren opasiteler saptand› (fiekil 1). Hastan›n yüksek
çözünürlüklü bilgisayarl› tomografisinde (YÇBT) ayn› alan-
larda periferik yerleflimli buzlu cam manzaras› mevcuttu
(fiekil 2). Fiberoptik bronkoskopide (FOB) endobronfliyal
lezyon veya kanama oda¤› görülmedi. FOB ile al›nan
transbronfliyal biyopsiler (TBB) “alveolar hemosideroz”
olarak raporlan›rken, bronkoalveolar lavaj (BAL) s›v›s›nda
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bol “hemosiderin yüklü makrofajlar” saptand› (fiekil 3-4).
Di¤er organlar›n tutulumuna ait bulgu saptanmayan has-
taya ‹PH tan›s› konuldu ve 96 mg/gün metilprednizolon
baflland›. Kortikosteroid tedaviye yan›t al›nd›, ancak doz
azalt›lmas› ile hemoptizi tekrar bafllad›. Bu nedenle korti-
kosteroid tedaviye 250mg/gün hidroklorokin eklendi.
Böylece kortikosteroid dozu tedricen azalt›labildi ve teda-
vinin 6. ay›nda kesildi. Tedaviye hidroklorokin ile devam
edildi, yan etki gözlenmedi. Hastan›n tedavisinin 1. y›l›n-
da ve yak›nmas› yok (fiekil 5).

TARTIfiMA
‹diopatik pulmoner hemosiderozis (‹PH) nedeni bilin-

meyen s›kl›kla çocukluk y›llar›nda görülen nadir bir hasta-
l›kt›r [1].Çocukluk y›llar›nda cinsiyet fark› görülmezken
adölesan dönemde erkek predominans› görülür [2]. ‹PH
etyopatogenezi iyi bilinmemektedir. Baz› ailelerde ‹PH’nin
s›k görülmesi herediter geçifli düflündürmektedir [7]. ‹PH
hastalar›nda Çölyak Hastal›¤› ve inek sütüne karfl› hiper-
sensitivite insidans›nda art›fl görülmesi, immunite teorisi-
ni güçlendirmektedir [8,9]. 

Klinik prezentasyonunda, hemoptizi, demir eksikli¤i
anemisi, gö¤üs radyografisinde parankimal infiltrasyon
triad› tipiktir [2]. Akut alevlenme faz›nda gö¤üs radyog-

rafisinde özellikle alt loblarda diffüz alveolar tip infiltrat-
lar ve yüksek çözünürlüklü bilgisayarl› tomografide ayn›
alanlarda buzlu cam görüntüsü saptan›r (fiekil 2). Remis-
yon faz›nda ise alveolar infiltratlar›n rezorbe oldu¤u ve
ayn› alanlarda interstisyel retiküler opasiteler olufltu¤u
görülür [2,10]. Diffüz alveoler hemoraji bulgular› varl›¤›n-
da BAL, TBB, aç›k akci¤er biyopsisi, gastrik lavaj gibi sito-
lojik ve histopatalojik incelemelerde hemosiderin yüklü

Bakan ve ark.
‹diopatik Pulmoner Hemosiderozis

fiekil 1. Olgunun baflvuru esnas›ndaki gö¤üs radyografisi: Bilateral alt zonlar-
da periferik yerleflimli diffüz tipte infiltrasyonlar

fiekil 2. Olgunun baflvuru esnas›ndaki YÇBT görüntüsü: Bilateral alt loblarda
periferik yerleflimli buzlu cam alanlar›

fiekil 3. Transbronfliyal biyopsi; Prusya mavisi (+) hemosiderin içeren 
makrofajlar (x100)

fiekil 5. Tedavinin 1. y›l›ndaki kontrol grafisi; Tedavi öncesindeki grafiye göre
lezyonlar›n geriledi¤i görülüyor

fiekil 4. BAL'da seyrek hemosiderin içeren makrofajlar (x400,PAP)
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makrofajlar›n görülmesi ve di¤er pulmoner hemoraji ya-
pan nedenlerin d›fllanmas› ile tan› konulmufl olur. Bizim
olgumuzda da hemoptizi, demir eksikli¤i anemisi ve gra-
fisinde alt loblarda diffüz infiltrasyon mevcuttu. Al›nan si-
tolojik ve histopatolojik örneklerde hemosiderin yüklü al-
veolar makrofajlar tespit edildi.

‹PH’li hastalar›n tedavisi ile ilgili kontrollü çal›flmalar
veya uzun dönemli araflt›rmalar mevcut de¤ildir. Sistemik
kortikosteroidlerin akut fazda bafllanmas›yla kontrol sa¤-
lad›¤›n› ve mortalitede etkisi oldu¤unu bildiren çal›flmalar
mevcuttur [2,3]. Tavsiye edilen doz <1 mg /kg.gün pred-
nisolon iki ay süre ile verilmesi ve tedricen azalt›lmas›d›r
[1]. Ancak uzun süreli tedavide görülen yan etkileri ve te-
davi azalt›l›rken rekürrens oran›n›n yüksek olmas› nedeniy-
le kortikosteroidlerle birlikte di¤er immunsupresiflerin kul-
lan›m› baflka çal›flmalarda incelenmifltir [5,6,11]. Nitekim
bizim olgumuzda da kortikosteroid dozu azalt›l›rken tek-
rar hemoptizi ata¤› olmas› nedeniyle hidroklorokinin 250
mg/gün eklendi kortikosteroid tedricen azalt›ld› ve 6. ay-
da kesilebildi. Hidroklorokine ba¤l› yan etki gözlenmedi. 

Prospektif çal›flmalar›n yoklu¤u ‹PH’in k›sa ve uzun
süreli prognozunu de¤erlendirmeyi zorlaflt›rmaktad›r. Alt-
m›fl sekiz hastan›n takip edildi¤i bir çal›flmada ortalama
sa¤ kal›m 2.5 y›l ve 30 hastan›n takip edildi¤i bir baflka
çal›flmada ortalama sa¤ kal›m 3 y›l olarak bildirilmifltir
[2,12]. Hastalarda s›k görülen ölüm nedenleri masif al-
veolar hemoraji ile iliflkili akut solunum yetersizli¤i ve kro-
nik dönemde pulmoner fibrozise ba¤l› kronik solunum
yetersizli¤i ve kor pulmonaledir [1].

Sonuç olarak çocukluk ve adelosan dönemde he-
moptizi flikayeti ile gelen hastalarda ‹PH göz önünde bu-
lundurulmal›; teflhis için doku örnekleri al›nmal›, di¤er ne-
denler ekarte edilmeli ve tedavisinde öncelikle sistemik
kortikosteroid ve bununla yeterli sonuç al›nmad›¤› du-
rumlarda di¤er immunsupresif ajanlara baflvurulmal›d›r. 
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