
OLGU SUNUMLARI (Case Reports) 

ERi$KiN BiR iDiOPATiK PULMONER HEMOSiDEROSiS OLGUSU 
Idiopathic pulmonary hemosiderosis in an adult patient 

Ozet: Akciger kapillerlerinden alveolar bo#uklarm 
u;me yaygm kanamalarm varilgz, alveolar 
hemorajik sendrom (AHS) olarak adlandmllr. AHS 
r;e~itli hastallklarla bir/ikte olabilir. Bu sendromun 
ba#zca klinik ozel/ikleri hemoptizi, ar;zklanamayan 
anemi, dispne, akciger grafisinde diffiiz alveolar 
opasiteler ve hipoksemidir. Burada, hemoptizi ve 
derin anemi yakmmalan ile ba~vuran ve AHS 
olarak degerlendirilen 20 ya~mda bir erkek hasta 
sunulmaktadzr. Ba~vurdugunda P-A akciger 
grafisinde bilateral yaygm alveolar infiltrasyonlan 
olan hastada, infiltrasyonlarm tedavisiz 15 gun 
ir;inde kendiliginden temizlendigi goriildii. Yapzlan 
tetkikler sonucu altta yatan ba~ka bir patolojisi 
saptanamayan hasta idiyopatik pulmoner 
hemosiderosis {jPH) olarak degerlendirildi. 
Alveolar hemoraji nedeni olarak !PH tamsz, az 
sayzda vakadan sorumlu olan diger nedenlerin 
ekarte edilmesi ile konur. AHS ba~langzr;ta szklzkla 
pulmoner adem veya pnomoni o/arak yanlt~ te~his 
edilebilir. Pulmoner ozellikler benzer oldugundan 
dolayz, ayzncz tam szkilk/a klinik, patolojik ve 
laboratuvar degerlendirmelere baglzdtr. Bu 
sendromdaki pulmoner hemoraji fatal gidi~li 

olabileceginden erken tam ve tedavi zorunludur. 
Sonur; olarak, hemoptizi ve akciger grafisinde 
alveolar infiltrasyon/an olan hastalarda jpH b~ta 
olmak iizere alveolar hemorajik sendromlar akzlda 
bulunmaltdtr. 
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Abstract: Widespread hemorrhage from the 
capillaries of the lung into the alveolar spaces is 
called as alveolar hemorrhagic syndrome (A HS). 
AHS can occur in association with various 
diseases. Characteristic clinical and laboratory 
features of AHS are hemoptysis, dyspnea, 
unexplained anemia, hypoxemia and diffuse 
alveolar consolidations in chest X-ray. Herein, a 
twenty year-old male patient, suffering from 
hemoptysis and severe anemia is presented; the 
findings suggested AHS. On his first admission, 
diffuse alveolar consolidations were seen 
bilaterally in the chest X-ray and they disappeared 
spontaneously in the next 15 days. Laboratory 
investigations did not reveal any pathology as the 
underlying cause and the patient was interpreted 
as having idiopathic pulmonary hemosiderosis 
(!PH). Diagnosis of !PH as the cause of alveolar 
hemorrhage can be made after exclusion of other 
causes responsible from a few cases. AHS initially 
may be misdiagnosed as pulmonary edema or 
pneumonia. Since the pulmonary findings are 
similar, differential diagnosis usually depends on 
clinical, laboratory and histopathological findings. 
Pulmonary hemorrhage due to IPS may have a 
fatal course, therefore early diagnosis and 
treatment are necessary. As a result, IP Hand other 
alveolar hemorrhagic syndromes must be 
considered in patients who had hemoptysis and 
alveolar consolidations on chest X-ray. 

Key Words: Hemosiderosis 

Alveolar hemoraji akcigerin asiner boltimti i~ine 
diffuz kanama sonucu olu~ur. Alveolar hemorajinin 
ba~hca semptomlan hemoptizi, dispne, akciger 
grafisinde diffuz alveolar opasiteler, anemi ve 
hipoksemidir (I ,2). 
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idiopatik pulmoner hemosiderosis (iPH), alveolar 
hemoraji nedeni olarak vakalann c;ok az bir 
k1smmda diger nedenlerin ekarte edilmesi ile te~his 
edilir. iPH, hemoptizi, akciger grafilerinde gec;ici 
pulmoner infiltratlar ve demir eksikligi anemisi ile 
karakterize, etiyo.loji ve patogenezi tam olarak 
aydmlattlmami~, nadir goriilen bir hastahkt1r. Daha 
c;ok c;ocuklarda goriilmek.le birlikte, eri~kin ya~ta da 
ba~layab ilmektedir. 

OLGUSUNUMU 

20 ya~mda, erkek, mobilya i~c;isi olan hasta, 
halsizlik, bayrlma ve kan tiikiirme yakmmas1 ile 
Kayseri 'den ba~vuruyor. 15-20 giin once agzmdan 
kan geldiginde Kayseri Gogiis Hastahanesi'ne 
ba~vuran hastaya, kansrzhgl oldugu soylenmi~ ve 
c;ekilen P-A akciger grafisinden sonra akciger 
tiiberkiilozu on tan!Sl ile hastahaneye yatmlmi~. 
Balgamda ARB bulunamayan hasta tetkik ve 
semptomatik olarak tedavi edilmi~. 15 giin sonra 
c;ekilen akciger grafisinin normale dondiigii 
goriilmti~. Melenast, halsizligi ve bayiimasi olan, 
Hb:4.3 gr/dl olarak tespit edilen hasta ileri tetkik ic;in 
hastahanemize gonderilmi~. 

Sistemlerin sorgulanmasmda ba~ donmesi:(+), ba~ 
agns1:( + ), ishal: ( +) olarak saptand1. iki gtindiir 
siyah renkli ve kotti kokulu ishali oluyormu~. Aynca, 
halsizligi, oksiiriigii olan hastanm 15 giin once tic; 
kez hemoptizisi olmu~. 

Ozgec;mi~inde paket/yii sigara ve 15-20 giin arayla 
bir kadeh rak1 ·i<;me, oyktisti vard1. -Soy ge~mi~inde, 
annesinde kronik bron~·it ve hipeitansiyon dt~mda 
ozellik yoktu. Ba~vuru masmdaki fizik 
muayenesinde; Ater37.4 °C, nabtz say1st: 80/dak., 
kan basmct:ll 0770 mmHg. Gene I durumu iyi, ~uur 
a~Ik, oryante ve koopere idi. Konjunktivalar ve 
mukozalarda ileri derecede solukluk vard1. Toraks 
muayenesinde akciger bulgulan normal 
simrlardaydL Kardiyovaskiiler sistem bulgularmda, 
pulmoner odakta birinci dereceden diastolik iifiiriim 
d1~mda bir anormallik saptanamad1. Diger 
sistemlerin bulgulan da normal olarak 
degerlendirildi. 

Laboratuvar Bulgulan 

Kan say1mmda, Hb: 5.2gr/dl, BK: 7400/mm3 

Hct:%25, sedimantasyon hizt:40mmlh, trombosit 
saytsr: 480.000/mm3 olarak bulundu. Periferik 
yaymada onemli bir ozellik yoktu. idrar tetkikinde; 
Reak: Asit, dansite:1005, protein (-), idrar 
mikroskopisinde bol eritrosit ve 1-2 lOkosit gortildti. 
Kan biyokimyast sonu~lan; AK$:85mg/dl, biluribin: 
0.8/0.2 mg/dl, ALP:175 U, SGOT:l7 U, SGPT:ll 
U, Total protein: 6.8 gr/dl, Alb: 4.9 gr/dl, GGT: 14 
U, LDH: 238 U, Urik asit: 5.7 mgr/dl, BUN:20 
mg/dl , Kreatinin: 1.0 mg/dl, Ca:9.3 mg/dl ve P:3 
mgr/dl ve serum elektrolitleri normal olarak 
saptand1. ilk ~ekilen P-A Akciger grafilerinde 
asinonodiiler gortiniimler mevcut iken (~ekil-1 ), 
daha sonraki grafilerde bu asino nodiiler 
goriiniimlerin kayboldugu goriildti (~ekil-2). Yiiksek 
rezoliisyonlu torakal bilgisayarh tomografide 
(HRCT) heriki akcigerde asinonodtiler imajlar 
izlenmekteydi. 

EKG normal smtrlardaydr. Yaptlan bronkoskopide 
anormallik saptanamadt. Transbron~iyal akciger 
biyopsisi tamsal degildi. Bron~ lavajt, Class-2 ve 
hemosiderin ytiklii makrofaj( +) balgam sitolojisi 
olarak degerlendirildi. Arter kan gazlannda; 
pH:7.46, pC02: 37 mmHg, p02:57 mmHg, HC03:25 
mmolllt, 0 2 sat: %91.3 idi. 

Solunum fonksiyon testleri normal stmrlardaydt. 
Batm USG: N, kanama zamam: 2.5 dak., prhtila~ma 
zamam: 5dak., aPTT: 44 sn, PTZ: 13 sn, ASO: 68 U, 
CRP:l mg/dl, romatoid faktOr: 2 U, ANA(-), anti
dsDNA: (-), ANCA(-), anti Glomeruler bazal 
membran antikorlan (AGBM): (-) bulundu. immun 
elektroforezde IgG:l300 mg/dl, (800-1400), IgA: 
50mg/dl, (80-200), lgM: 60mg/dl (30-70) idi. 
Ferritin diizeyi: 4.50 ng/ml (9-90) olarak saptand1. 
Balgamda ARB(-) idi. 

Klinik Seyir 

Hemoptizi nedeni ile takip edilen hastanm geli~ 

Hb:5.2 g/dl idi. Hastaya 3 Unite kan transfiizyonu ile 
Hb:9 .3 g/dl'ye c;tkarttldr. Takiplerinde hemoptizisi 
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olmayan hastanm akciger grafisindeki 
infiltrasyonlan kayboldu. Diffuz alveolar hemoraji 
olarak degerlendirilen hastada alveolar hemorajiye 
sebep olabilecek diger nedenler ara~tmld1. c-ANCA 
ve AGBM antikorlar1 (-), ANA(-) olan hastada 
vasktilitik bir hastahk dil~tini.ilmedi. Bronkoskopisi 
normal smrrlarda olan hastanm transbron~ial akciger 
biyopsisi tamsal degildi. Bron~ lavajmm ve 
balgamm prusya mavisi ile demir boyamasmda, 
pozitif reaksiyon gosteren hemosiderin ytiklti 
alveolar makrofajlar saptand1. Toraks HRCT'sinde 
her iki akcigerde yaygm asinonoduler imajlar 
mevcuttu. Takibinde hemattirisi dtizeldi ve renal 
fonksiyonlarmda herhangi bir bozulma gozlenmedi. 
Hastanm hemoptizisini a~aklayacak ba~ka bir sebep 
bulunamadigJ i~in, hasta idiopatik pulmoner 
hemosiderosis olarak degerlendirildi. I 0 ayd1r 
ilaySIZ takip edilen hasta, halen remisyonda olup 
kontrol HRCT'lerinde herhangi bir yeni bulguya 
rastlanmad1. 

Sekil 1. Hastanm ilk P-A akciger grafisi 

Oymak, Giilmez, Demir, Ozesmi 

Sekil 2. Hastanm 15 giin sonraki P-A akciger grafisi 

TARTI~MA 

Hemoptizi, derin anemi, akciger grafisinde yaygm 
alveoler infiltrasyonlan, kan gazlannda . orta 
derecede hipoksisi olan hastada difftlz alveolar 
hemoraji (DAH) dti~Untildti. Hastam1zm trombosit 
fonksiyonlan ve trombosit saylSI normaldi. Herhangi 
bir koagulasyon bozuklugu saptanamadi.Tiim DAH 
yapan nedenler gozden ge~irildiginde, klinik 
ozellikler gene! olarak olarak birbirine yakm olsada, 
etiyoloji baz1 glomeri.iler hastahklar (Good-Pasteur 
sendromu gibi), iPH, kollajen doku hastaltklan, baz1 
primer vasktiler hastaltklar, immiln yetmezlikle ilgili 
pulmoner tutulum durumlan ve havadan gelen 
pulmoner irritanlar gibi geni~ bir spektrumu kapsar 
(1,2). 

Hastamtzm diger alveolar hemoraji yapan 
nedenlerine yonelik olarak yap1lan tetkiklerinden c
ANCA, p-ANCA, AGBM antikorlan, ANA, anti-ds 
DNA, RF di.izeyleri ve Waters grafisi normaldi. 
Hastam1zda ge~ici bir hemattiri ve melena olmasma 
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ragmen, k1sa stireli olmas1, tedavisiz kendiliginden 
remisyona girmesi ve sistemik vasktilite yonelik 
testlerin negatif olmas1 nedeni ile vasktilit ile 
seyreden bir hastahk dti~linlilmedi. Renal 
fonksiyonlannm iyi olmas1 nedeniyle bobrek 
biyopsisine gerek duyulmad1. Hasta, bronko
alveolar lavaj ve balgammda, alveolar hemorajilerde 
gordtigtimtiz demir pozitifmakrofajlarm bulunmas1 
ve diger alveolar hemoraji yapan nedenlerin ekarte 
edilmesi nedeni ile idiopatik pulmoner 
hemosiderosis (iPH) olarak degerlendirildi. 

iPH, glomerulonefrit veya birlikte serolojik 
anormallikler olmakslZln, DPH sendromla kendini 
gosteren, nedeni bilinmeyen bir hastahkt1r. Sikhkla 
on ya~mdan ktic;tik c;ocuklarda gorlillir, bununla 
birlikte bizim olgum~zda oldugu gibi 20'li ya~larda 
da gorlilebilir. <;ocuklarda k1z /erkek oram e~itken, 
eri~kinde erkeklerde daha fazla gorlilmektedir. iPH 
hayatm bebeklikten ya~hhga hayatm herhangi bir 
zamanmda olabilir. Hafif seyredebilecegi gibi, 
oldtiriicti bir tabloya kadar degi~en farkh klinik 
seyirleri vard1r (3,4-6). Bizim olgumuzda hastahk 
halen klinik olarak sessiz seyretmektedir. 

Hastahgm etyoloji ve patogenezi 
aydmlatilamami~hr. inek slitti allerjisinin, 
hereditenin, c;evre ko~ullarmm ve immtinolojik 
nedenlerin patogenezde rolti olabilecegi ileri 
stirlilmti~ttir. Yaymlanan iki seride, boyle hastahg1 
olan 14 hastamn 11 'inde anemnezde toksik gaz 
inhalasyonu oyktisti bulunmu~tur (3). HastamlZln 
anarnnezinde toksik gaz inhalasyonu oykiisti yoktu. 
iPH bazen c;olyak hastahg1 (gluten enteropatisi) veya 
IgA gamrnapatisi ile birlikte olabilir (3,4,6). iPH'li 
hastalarda IgA' da bir eksiklik veya art1~ dikkati 
c;ekrnektedir (6). Bizim hastam1zda da IgA diizeyi 
dii~iiktii. Bildirilen baz1 iPH vakalarmda ilave bulgu 
olarak hematuri ve melena tarif edilmi~tir (6). 

Klinik tablo, tekrarlayan pulmoner kanama, okstirlik 
ve dispne ataklar1 ile karakterizedir. Ate~, ta~ikardi, 
takipne, lokositoz, demir eksikligi anemisi 
bulunabilir. Gogtis muayenesinde konsolidasyon 
bulgulan, railer, ronktisler saptanabilir. %20 olguda 
hepatosplenomegali ve lenfadenopati bulunabilir. 

%25 olguda clubbing goriiliir ve akut olay 
sakinle~ince kaybolabilir (5,6). Olgumuzda saptanan 
semptom ve bulgular iPH ile uyumlu olarak 
degerlendirildi. 

Akciger grafilerinde perihiler retikiilasyon ve 
minimal gezici infiltratlardan, massif parankimal 
konsolidasyona kadar degi~en bulgular saptanabilir. 
Tipik radyografik bulgular buzlu cam veya air
space konsolidasyon alanland1r. Genellikle 
hastam1zda oldugu gibi perihiler ve alt zon 
dominans1 mevcuttur. Konsolidasyon alanlan 
ba~lang1c;tan itibaren tic; gun ic;inde sikhkla 
temizlenir, yerini retiktiler bir goriintime b1raklr. 
Retiktiler opasiteler ba~langic;ta kaybolur, -fakat 
birkac; kere tekrarlad1ktan sonra fibrozise 
ilerleyebilir (1 ). Hastam1zda on ayhk takip siiresinde 
ba~ka bir hemoptizi atag1 geli~medi ve fibrozis 
bulgusu yoktu. Olgumuzun hemoptizi atagmdan 15 
gtin sonra c;ekilen P-A akciger grafisinin tamamen 
temizlendigi goriildti. 

' 
Cheah ve arkada~lan, bildirdikleri dort iPH'li 
hastanm bilgisayarh tomografi (CT) bulgulanm 
bildirmi~lerdir. Bu hastalardan ikisinin aym 
zamanda c;olyak hastahg1 vard1. Subakut fazda en 
belirgin bulgu yama ~eklinde buzlu cam alanlan ve 
diffliz nodullerdi. Bu hastalann ikisinde akut 
alevlenme esnasmda CT homojen buzlu cam 
alanlanm gosterdi (7). Bizim olgumuzda da 
hemoptizi atagmdan yakla~Ik 20 gun sonra c;ekilen 
CT'de bahsedilen bulgular vard1. 

IPH' li c;ogu vakada ayrmtlh degerlendirme negatiftir 
ve te~hise diger nedenlerin ekarte edilmesi ile 
ula~1lrr (8). Bizim hastam1z kendi kendine remisyona 
girdiginden, invazifve potansiyel tehlikesi olan ac;1k 
akciger biyopsisine ba~vurmad1k. 

Histopatolojik olarak iPH gorliniimti Good-Pasteur 
sendromuna benzer. Alveolar hemor~i, hemosiderin 
ytiklti makrofajlar ve serbest hemosiderin, c;e~itli 

derecelerde intersitisiyel fibrozis tipik olarak 
mevcuttur. immun kompleksler gorlilmez. iPH'de 
notrofilik kapilleritis nadir vakalarda gorlilebilir, 
fakat vaskulit gorlilmez (1 ,2). Bobrek 
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fonksiyonlanm hiZla bozan kresentrik 
glomertilonefritin ve tamda onemi biiytlk olan anti
GEM antikorlannm negatif olmast, bu hastada 
Good-Pasteur sendromunu ekarte ettirmektedir. 

Olgularm prognozu degi~kendir. ~ogu olgu agtr 
kanamalarla kaybedilmekle birlikte, bizim 
vakamtzda oldugu gibi spontan remisyona giren 
olguiarda mevcuttur. Be~ ytl iyinde yogu hastada 
pulmoner fibrosis geli~ir (6). 

iPH'de tedavi konusunda degi~ik goril~ler vardtr. 
Akut donemde destekleyici tedavi uygulamr. 
Kortikosteroidler ve azothiopurine gibi 
immiinosiippressif ilayiann, uzun siireli prognozu 
de.,gi~tinnemekle birlikte, akut donemde yararlt 
olduklan bildirilmi~tir. Bizim olgumuzda oldugu 
gibi, spontan remisyonlar olabildiginden dolayt 
tedavinin etkisini degerlendinnek zordur. iPH' le 
birlikte yolyak hastahgmm bulundugu vakalarda, 
glutenden yoksun diyetle her iki hastaltgm da 
diizeldigi goriilmii~tilr (5,9). 
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