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Olgu

» |5 yas, Erkek

Sikayet

» Halsizlik, oksuruk



Oyki

» 3 gundur halsizlik, oksurik, nefes darlig, ates ve ishal
sikayeti mevcutmus.

» Hasta dis merkeze basvurmus, antibiyotik tedavisi
(amoksisilin-klavulonik asit) verilmis.

» Sikayetleri gerilemeyen hasta tarafimiza basvurdu.

» Kirmizi renkli kusma tarifleyen hastaya mide lavaji yapildi,
aktif kanama izlenmedi.



Ozgegmis

» 7 yasinda pnomoni tedavisi almis, o donemde demir
eksikligi anemisi varmis. Soluk gorinmesi ve akciger
filminde infiltrasyon olmasi nedeniyle hastanemizde

yatirilip tedavi edilmis.

» Buyume gelismesi normal.



Soygegmis

» Anne: SLE ve serviks kanseri nedeniyle 38 yasinda vefat
etmis.

» Baba: 44 yas, sag-saglkli

» Akrabalik yok.

» |.cocuk: 18 yas, Kiz, sag-saglkl
»2.cocuk: Hastamiz

»3.cocuk: | | yas, Kiz, sag-saglhkli



Fizik Baki

Ates: 38,5 °C
Nabiz: 136/dk [60-110 (85)] » VA: 53 kg (25-50p)
Solunum  sayisi: 40/dk (14-20) » Boy: 159 cm (10p)

TA: 128/80 mmHg (95p: 127/82)
SpO,: %65 (Oda havasinda)

v Vv VvV VvV Vv

» Genel durumu iyi.

» Cilt soluk, petesi, purpura, dokuntu yok.

» Orofarenks hiperemik.

» Solunum sesleri her iki tarafta esit ve dogal, ral/ronkus yok.
Ekspiryum uzunlugu yok.

» S1,582,N, ek ses yok, 2/6 sistolik tflirim mevcut.

» Batin rahat, hepatosplenomegali yok.

» Norolojik muayene dogal.



Laboratuvar
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WBC: 8,777 /mm?3
ANS: 6,920 /mm?3
LYM: 1,190 /mm?
EOS: 30 /mm?3

Hb: 8,58 g/dI
HCT: % 27,5
MCV: 65,4 fL

PLT: 225,000

PT: 15,9
INR: 1,26
APTT: 27

Ph: 7,35
pCO2:42,8
HCO3: 21,2
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Ure: I5 mg/dl
Kreat: 0,69 mg/dI
T.Bil: 0,8 mg/dl
D.Bil: 0,3 mg/dI
AST:27 U/L

ALT: 12 U/L

LDH: 192 U/L
T.prot: 6,6 g/dI
Alb: 3,9 g/dl

Urik asit: 4,7 mg/dl

CRP: 12,04 md/dl






On Tan1?

> |5 yas, Erkek

» Halsizlik, oksurk, nefes darlig, ates, ishal, kirmizi renkli kusma
» Cilt soluk, oksijen ihtiyaci mevcut, Gfurim var

» Mikrositer anemi

» PA AC grafisinde bilateral yaygin infiltrasyon
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|zlem

» Toraks BT: Bilateral akcigerde sagda belirgin nodiiler
infiltrasyonlar ve buzlu cam dansiteleri. Pulmoner
hemosiderozis icin anlamh olabilir.

» Bilateral akciger bazalde fibrotik sekel degisiklikler.

» Bilateral akciger bazalde yer yer havalanma artisi

» Kardiyomegali yok, plevral/perikardiyal effuzyon yok.



|zlem

» Viral seroloji gonderildi, negatif olarak geldi.

» Bronkoskopi yapildi.

» Bronkoskopik bulgular:

Karina, sag ve sol brons sistemlerinde aspirasyon ile aspire
edilebilen kahverengi renkte kanli sekresyonlar mevcuttu.

Aktif kanama odaQi gorilmedi.

» Bronkoalveoler lavaj (BAL) sitolojik inceleme: Yaygin
hemosiderin yuklu makrofajlar izlendi.



[zlem

» BAL kiiltiirt: Ust solunum yolu florasi tredi.

» Gram boyama: Nadir lokosit, nadir gram pozitif kok
goruldu.

» ARB boyama: Negatif

» Mikobakteri kiiltiirii: Ureme yok.

» EKO: Normal



|zlem

» Maske ile oksijen destegi verildi.
» Ampisilin-sulbaktam, klaritromisin tedavileri basland.

» Oral metilprednizolon ve inhaler steroid tedavisi basland.



[zlem

» Sekonder pulmoner hemosiderozis agisindan;
ANA, anti-ds DNA, c-ANCA, p-ANCA
Inek siitii proteini rast
C3,C4
Quantiferon
TTG IgA, endomisyum/gliadin IgA
Anti-GBM antikoru tetkikleri yapild.

» Pozitif bulguya rastlanmadi.

“Idyopatik Pulmoner Hemosiderozis”



PULMONER HEMOSIDEROZIS

» Cocuklarda nadir gorulur.

» Bu durum akcigerlerin birincil hastaligi olabilecegi gibi,
romatolojik ya da kardiyovaskiiler hastaliklara bagli ikincil
olarak da olusabilir.



Primer PH Sekonder PH
= [dyopatik = Kollajen doku hastaliklari
= Heiner sendromu » Enfeksiyonlar ve komplikasyonlari
= Goodpasture sendromu (pnomoni, sepsis, bronsiolitis

obliterans, akciger absesi)

= Kalp hastaliklari

= Kanama bozukluklari

= Maligniteler

= [laclar ve toksinler (penisiliamin,
kokain, bocek olduructu ilaglar)

= Diger (yabanci cisim, pulmoner
travma, pulmoner alveolar
proteinozis, konjenital
hiperamonyemi)



v

Idyopatik Pulmoner Hemosiderosiz

Genellikle gocuklarda, tekrarlayan diffuz alveolar
kanamalarla seyreden, nadir gorulen bir hastaliktir.

Ulkemizdeki sikligi bilinmemekte.

Isvec’te yilda milyonda 0.24, Japonya’da 1.23 yeni hasta
bildirilmekte.

Sikhkla 1-7 yas arasi
Kiz ve erkeklerde esit siklikta

10 yasindan sonra erkek/kiz orani 2/1



Idyopatik Pulmoner Hemosiderosiz

» IPH tekrarlayan intraalveolar kanamalara bagl olarak
demirin hemosiderin formunda birikmesi, bunun
sonucunda da alveol bazal membranin kalinlagmasi ve
intertisyel fibrozis gelismesi ile karakterize son derece
ciddi ve olumcul olabilecek bir hastaliktir.



Klinik
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Oksiirik

Hisilti

Hemoptizi

Demir eksikligi anemisi

Takipne

Hemoptizi, burun kanamasi ya da hematemez ile
karisabilir.

Ciddi kanamalar disinda genellikle ates eslik etmez.

Ataklar arasinda hastalar semptomsuz olabilir.



Tani

» En degerli yontem introalveolar kanamay gostermek
amaciyla yapilan fleksible bronkoskopi ve bronkoalveolar

lavaj (BAL)'dir.

» BAL ya da aclik mide suyunda hemosiderin yuklu
makrofajlarin gosterilmesine ek olarak klinik ve radyolojik
bulgular da hastaligi destekliyorsa tani igin yeterlidir.

» Tanida altin standart akciger biyopsisidir.



» Sut gocuklarinda inek sutu asiri duyarliligi ile birlikte olan
pulmoner hemosiderozis ‘Heiner sendromu’ olarak
tanimlanir ve periferik kanda eozinofili, inek sutu
proteinlerine karsi gecikmis hipersensitivite ile
karakterizedir.




Sekonder Pulmoner Hemosiderozis

» Anti glomeruler bazal membran antikoru
» c-ANCA

» p-ANCA

» Antigliadin ve endomisyum antikorlari

» Koagulasyon testleri



Tedavi

» Immunsupresifler ve destekleyici tedavi
» En sik kullanilan immunsupresif tedavi steroiddir.

» Steroid akut donemde 4 hafta boyunca 2 mg/kg/gun
baslanir.

» Tedavinin 4. haftasindan sonra klinik bulgular stabil ise
steroid dozu kadameli olarak azaltilir, hastayr semptomsuz
tutan en dusuk dozda 6 ay sure ile verilir.

» Tedaviye cevabin izlenmesinde karbonmonoksit difuzyon
kapasitesi (DLCO) kullanilabilir. DLCO kanama sirasinda
artarken, kanama yoklugunda normale doner.



Prognoz

» Hasta serilerinin az olmasi nedeniyle prognoz hakkinda
sayisal bir sonu¢ vermek zordur.

» En sik 2 olum nedeni;

Masif pulmoner kanamaya bagli akut solunum yetmezligi

Pulmoner hemosiderosiz ve fibrozise bagli gelisen kronik
solunum yetmezligi
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