BiR HASTA NEDENIYLE iDIOPATIK PULMONER HEMOSIDEROZIS
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Pulmoner hem031der021s, akmgerle 11g111 cok ender goriilen bir grup patolojik
bozukluga verilen genel isim olup, akciger alveollerindeki yaygin hemoraji sonucu
anormal hemosiderin toplanmasidir. Bu kanama akcigerin primer hastaligi
olabilecegi gibi, sekonder kardiyak veya sistemik vaskiiler hastaliklara bagh ola-
rakta = gelisebilir. Cocuklarda genellikle primer sekli gorillmekte olup, dort tipi
meveuttur. 1- Idiopatik, 2- Inek siitiine karst hipersensitivite reaksiyonu sonucu
olugan (Heiner Sendromu), 3- Miyokarditle birlikte gériilen, 4- Tlerleyici glomeru-
lonefritle birlikte olan (Goodpasture Sendromu). Sekonder olarakta {i¢ ayri tipin-
den bahsedilmektedir ki bunlarda; 1- Mitral stenozisle olusan, 2- her hangi bir ne-
denle gelisen sol ventrikiiler yetersizlife bagli, 3- Kollejen doku hastaligi sonucu
olusandir (20). ‘

S&z konusu olan idiopatik pulmoner hemosiderozis, 1939 yilinda ilk’ antemor-

tem tamsindan sonra 100 den fazla vaka rapor edilmistir (1,8). Siklhikla erken

" cocukluk caginda bazen genglerde, cok seyrek olarak yetiskinlerde goriiliir. 5

vakadan yalniz bir tanesi 16 yasin iizerinde bulunmustur. Vakalarin yas dagllﬁm

genellikle ilk 10 yaslar icerisindedir. En kiigiik hasta 4ayhk olarak bildirilmistir.

Cocuklarda cinsiyet farki géstermeyen hastahgm yetiskinlerde 2/3 oraninda er-
keklerde fazla oldugu goriilmiistir.

Etiopatogenez kesin bilinmemekle bke‘raber sensitize edici ajanin olusturdugu
otoantikorlara bagli, antikor-antijen reaksiyonu sorumlu tutulmaktadir. Primer
defekt elastik fibrillerdedir ve hadisenin bu liflerin anormal formasyonuna bagh
olabilecegi diisliniilmektedir. inek siitiine karg: allerji iizerinde de durulmasina rag-
men bunun, pulmoner hemosiderozisin bagka bir tipi oldugu, ve ayrica sekonder
tlplerden yurdumuzdan da rapor edildigi biinmektedir 6,17,18 20) Bu hastahgm
genetik bir bozuklukls ilgisi bulunamamlstlr

R.A. 9 yasmda kiz ¢ocugu 30907/6737/2420 protokol ile yatirilan hasta kh-
mglrmzde 10 gun kald. Sikayetleri; ates, istahsizlik, halsizlik, renk soluklugu, kus-
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ia vé nefesinde daralma idi. Hikayesinde; 8-10 giinden beri ates, istahsizlik ve
halsizligin oldugu, renk solukluunun onceden az iken bu giinlerde arttig 8-9
aydan buyana kosup oynarken var olan nefes darhginin 2 giindiir 6zellikle gece-
leri arttigs, 1 giin once 2 defa yemek artiklarini ihtiva eden kusmalarin oldugu
Ogrenildi.

Oz ve Soy Gegmisinde; Akraba olmayan anne babanin 1. ¢ocugu olup, nor-
mal bir gebelikten sonra sezeryanla almmls, 3 yil dnce renk soluklugu, halsizlik
ve nefes darlifx sikayetleri ile 3 defa hastahaneye yatarak demir eksikligi anemisi
tedavisi gérmiis; 1 yil dncede oksuruk kanh balgam sikayetleri ile gogiis hastalikla-
r1 kiliniginde yatarak milier tiiberkiiloz tedavisi gormiis. Hastahaneye yatiglarindan
fayda gorerek ¢ikmus ve verilen ilaglar muntazam olarak kullamlmlstl 6 yasinda
1 kiz kardesi sag ve sthhatfe olup, 1 erkek 3 kiz kardesi i ismini bllmedlklerl hasta-
hklardan Slmiis olup, alilevi bir hastahk tanf edllmedl

Fizik Muayenede; Ates 37,8° C, Nabiz: 128/dk, Solunum 24/dk, Aglrhk
20 kg, Boy: 120 cm, TA: 110/55 mmHg idi. Genel durumu orta, sorulanlara yerinde
ve zamaninda cevap veriyordu. Yiiz soluktu, dispne siyanoz yoktu. Sag tonsillada
hafif hipermi diginda solunum yollarinda ve akcigerlerinde patolojik bir bulgu
yoktu. Organomegali olmadifi gibi diger sistem muayeneleride normaldi. .

On Tam olarak; 1. Milier tiiberkiiloz, 2. Pulmoner Hemosiderozis, 3. His-
toplazmosis, 4. Sarkoidozis, 5. Demir eksikligi anemisi diisiiniildii. ;o

. Tablo-I ; : e

TETKIK LABORATUVAR SONUCLARI ..

idrar Dans: 1015, Prot: Menfi, Seker : Menfi, Sedi-
ment: 1-2 lokos1t5 -6 epitel,

Kan Sayim “Hb: 9 6 gr, BK: 12000/mm3,’ PY Formulde
Ienfosn: hakimiyeti vardi, trombositler kiime
yapiyordu, eritroid seri hipokrom mikrositer
idi. ' ‘ o

Sedimantasyon 1. saat: 4mm, 2. saat: 13 mm.

Kan Biokimyasi. ' T. Protein: 6,2 gr %, Alb: 4,5 gr % Glb: 1,7

gr % SGOT: 16 iinite, SGPT: 24 Umte, A,
'Fosfatas: 1,3 BU. Kalsiyum: 12 mg %. s

‘Demir Degerleri . Serum Fe’i: 9, 60 pgr, Ansatiire Fe baglama kapa-
: pasitesi: 9; 328 umgr, total Fe baglama kapasites’i:
% 388 ugr, Saturasyon yiizdesi: % 10,5.. .

PPD Menfi
Bakteriyoloji Bogaz Kkiiltiirii: Nonhemolitik strep, neisseria
‘ tredi. SRR :
Gaitada parazit ve yumurtas gériilmedi.
Radyoloji Kemik grafileri : Patoioji yoktu Akcigerde

- milier tiiberkiiloz rapor edildi.
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Evvelce yapllan ‘titberkilloz ve demir eksikligi tedavisine ragmen, Onceki
teleradyograf ilerle slmdlkﬂer arasmda her hangi bir degisiklik olmamast ve klinik
olarak biiyiik bir 1y1hk halinin goriilmemesi iizerine idiopatik pulmoner hemoside-
r021sden siiphe edildi. . Akciger b10ps131 yapllarak kesin taniya varmak icin
ileri bir- merkeze gondecildi. Hacettepe Tip Fakiiltesinde yapilan biopsi neticesi,
idiopatik ‘pulmoner hemomderozns olarak rapor- edilmis ve kortizon baslanmisti.
Vaka, tany konduktan bir ay sonra kontrole geldiginde genel durumu iyi idi.
3 ay sonra da babasmdan hastanin kaybedxldlgl 6grenildi.

TARTISMA

Ilep ik pulmoner hemosiderozis de semptom Ve 1§aretler vakadan vakaya
deg i ;En stk bchrgm ‘belirtileri; Sksiiriik, kilo alamama, ha1s1zhk ve taslkardx
dispne ve krnz esnasinda atestir. Oksiiriik sirasinda bol miktarda kan geleblllr veya
balgamda kan cizgilerine rastlanir (3,4,5). Hastalik alevlenme ve remisyonlar sek-
linde surerken hemoptezi ve hematemezde arabiklarla goriiliir. Akut krlzler 2-10
giin’ suterse de genelhklc bir kag hafta devam ederki, vakamizin klinigi ile uygunluk
gostermektedlr (2,9,12,13,14,15,16, 17) Krlzlerden blrkag giin sonra sarlhk goru-
lebilir, bazen tekrarlamalar olmadan hzla fatal sonlanabilir.

Hastaligin gidisi swrasinda pulmoner disfonksiyon belirtileri gdriilebilir.
Dispne, siyanoz, hiriltih solunum, yaygin raller, gomak parmak v.b. Hastalarn az
bir kisminda -sag ventrikiil dekonpansasyonununu takiben pulmoner hlpertansxyon
gelisir, baz vakala.rda yanhzca minimal resplratua.r semptomlar mevcuttur 4,5, 19 )

Fizik : muayenede Apex de sistolik iifiirlim olab1hr Dalak palpe ed1leb1hr,
servikal lenf hodlarinin hafif derecede bityiimiis oldugu gorulebﬂu‘ ve hastahgm
kromklestlgl gocuklarda karaciger de biiyiir.

Laboratuva.rda Akciger grafisi degisik bulgula.r gdsterir. Hasfahgm erken
devrelerinde genelhkle benekli kiigiik bir pulmoner infiltrasyon mevcuttur. Hasta-
Iigin ilerlemesi ile goriiniim belirgin hale gelir. Inf 1lt1:asyon retikiilér veya hiliisden
ba.sla.yan 1smsal sekildedir. Vakamizda milier ve retikiiler goriinim vard, (Sekll-l)
Diffiiz homojen opasite, bilatereal perlhxler duzensm mflltrasyon tesblt etmekte
mumkundur 21). ~

Perlferlk kanda; Ciddi- ‘demir eksﬂchglnm lda31k behrtllen ozelhkle hipok-
rom nukr031der anemi’'ve lokosxtoz olur, vaka.larm 9712 de orta derecede bir eozi-
nof 111 tesbit edilmistir.

Balgam, mide suyuve akmgerden yapilan aspxrasyon blopsmmden (1 1) purusya.
mavisi ile koyu mavi boyanan hemosiderin pxgmenn ihtiva eden makrofajlar gorii-
liir. Kesin tant akcigerden alman agik biopsi materyahmn mkrospkopxk incelen-
mesinden sonra konur. Vakamizda bu yoldan kesin tani1 kondu.- gne ile: kapah
biopsi ciddi kanama komplikasyonlarina yol agar.
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" Prognoz iyi degildir. Bir kag yillik bir seyirden sonra hastalik genellikle akut
fetal bir alevlenme ile sonlanir. Soergel ortalama yasama siiresini 2,9 yil olarak bil-
dirmis, en kisa 5 hafta, en uzun 10 yil olarak yaymlanmxstlr (15). Vakamuz 3 yili
agkin bir siire yasamustir. SHTI

Tedavide; Akut ve kronik kan yapilarina kars: devamli demir tedavisi, trans-
fiizyon, yatak istirahati, oksijen gereklidir (10,17,18,19). Akut kanama hallerinde
corticosteroidlerden sinirh fayda umuldugu gibi hastalifm seyrini de yavaslattigt
bildirilmektedir. Bazi hastalarda immuno supressif ilaglar (Azathiaprine) dan fay-
da saglandifi sdylenmekte, ayrica kiigiik cocuklarda inek siitii yiyecekleri arasindan
glkarxldxgmdan hastalarin bir kisminda iyilesme oldugu ve her hast’tda baslan-
glcmda denenmesmm fayde 11 olacagl blldxrllmekwdlr

SONUC

- ldlopatlk pulmoner 11em051der021s seyrek gorulen bl[‘ tablodm Bununla
beraber tedav:yc ragmen israr eden demir eksxkhgl anemisine 1laveten solunum
sistemi patolopsx bulunan hastalarda hatirlanabilirse, laboratuvar ve khmk ola-
rak kangtirilan hastahiklarda kolayca ayirici tamist yapilabilir.

© Vakamiz 3 yil gibi uzun bir siire igerisinde miiteaddit defalar hastahane im-
kanlarinda miisehade altina alinmasina ragmen, idiopatik pulmoner hemoside-
rozis olabilecegi, klinigimizde bulundugu sirada diisiiniiliip ve kesin tam konula-
bilmistir. -

H

OZET

Klngnmzde yatan 9 ya§mda bir kzz g:ocugunda, onceden yapllan tedawlel den
labor atuvar ve klmtk olarak istifade edememesi iizer me idiopatik pulmoner hemoszde—
rozis diiiiniildii. Akciger biopsisi sonucunda kesin tantya var zlamk vaka nedem
ile idiopatik pulmoner hemosiderozis tartisildi.

SUMMARY
(A- cases With Idiopathic Pulmonary Hemosnderosns)

The case of a nine year old female patient hospltahzed in our chmc who
showed no improvement as well as no change in laboratory findigs after treatment
led us to suspect 1d10pathlc pulmonary hemomderosxs ‘

After a blopsy was taken from the patlent s lung a consultatxon was ‘made
confirming the existence of idiopathic pulmonary hemosiderosis.
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