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ALVEOLER HEMORAJI SENDROMLARI
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Alveoler, kapiller harabiyete bagl, diftiz alveoller kanama
ile karakterize bir grup hastalikur. Daha nadir olarak arteriol
ve venullerin hasarina bagl olarak da olusur. Pulmoner
hemoraji izole olabilecedi gibi ekstrapulmoner bir hastalikla
da iliskili de olabilir(1-2). Alveoler bosluklar icine olusan yaygin
kanama sonucu dispne, hemoptizi, anemi ve akciger grafisinde
pilateral alveoler konsolidasyonlara yol acar. Alveoler septa
harabiyeti immun mekanizmalara, toksik ajanlara maruziyete
bagl olabilecedi gibi, sebebi bilinmeyedebilir (Tablo |).

Patogenez

Difuz alveoler hemorajinin(DAH) etyolojisinde genis
pbir hastalik grubu vardir. Bu hastaliklar Gg¢ farkli histolojik
tablo olusturur. 1) pulmoner kapillerit, 2) ihmli pulmoner
hemoraji 3) diftiz alveoler hasar(3). Diftiz alveoler hemoraji
etyoloji ve altta yatan histopatolojileri Tablo II'de gosterilmistir.

Pulmoner Kapillerit

Pulmoner kapillerit akcigerin kUcuk capli damarlarinin
vaskulitidir. Kollajen vaskuler hastalik ya da sistemik vaskulitin
bir parcasi olarak veya izole pauci-immun kapillerit veya
akciger transplant rejeksiyonunda gordlebilir. Ayirt edici
histolojik bulgusu alveol duvarlarinda noétrofil toplanmasidir.

Tablo I: Alveoler hemoraji mekanizma ve serum belirtecleri

Alveoler interstisyum da kapiller duvarlarn fibrinoid nekrozu,
odem ve notrofilik infiltrasyonla etkilenmistir. Kapiller hasari,
kan hucrelerinin, fibrin ve noétrofillerin alveoler bosluga
ekstdasyonu izler ve difuz alveoler hemorajinin histolojik
goérunumu olusur.

lhmli Alveoler Hemoraji

Ihmli alveoler hemoraji, DAH'nin belirgin inflamasyon
ve nekroz olmadan kapiller endotelyal hasarin olustugu bir
formudur, 6rnegin Goodpasture sendromunda kompleman
aktivasyonu ve alveolo-kapiller bazal membranda
immunglobulin birikmesi izlenir.

Difuz Alveoler Hasar

Difbz alveoler hemoraji ile sonuclanan Gguncu
histopatolojik olusum difuz alveoler hasardir. Difuz alveoler
hasar oportunistik infeksiyon, inhalasyon hasari, ilag
toksisiteleri ya da kollajen vaskuler hastaliklarda gelisen akut
immunolojik pndmonilerin neticesinde gelisebilir. Akut
respiratuvar distres sendromunda goérulen histolojik
bulgudur. Histolojik olarak alveoler ve interstisyel ddem ve
alveolde proteindz eksuda toplanmasi ve hyalin membran
olusumu goralur.

Alveoler Hemoraji

Sendrom

Mekanizma

Serum Belirtec

Goodpasture Sendromu

Pulmoner vaskulitler
Poliarteritis nodosa

Wegener granulomatozu

Alveoler kapillerit + glomerulonefrit
Antifosfolipid Sendromu

Konnektif doku hastaliklari
(Orn: Sistemik lupus eritematoz)

Trimellitik anhidrid toksisitesi

idyopatik pulmoner hemosideroz

Antibazal membran antikor kaynakli kapiller hasar

immun kompleks aracilikli hasar

Kapiller ve/veya daha buytk damarlari
tutan Pauci-immun* Vaskulit

PauciHimmun kapillerit
Pauci-immun kapillerit

immun kompleks depolanmasi, antifosfolipid
antikorlar ya da bilinmeyen

Direkt toksik hasar

Bilinmiyor

Antibazal membran antikoru

immun kompleksler

C-ANCA ( proteinaz 3'e karsi antikor)

P-ANCA (Myeloperoksidaza karsi antikor)
Antifosfolipid antikoru

Antintkleer antikorlar,
antifosfolipid antikorlar

Yok
Yok

* Pauci-immun vaskulit immunfloresan mikroskopta immunoglobulin ya da kompleman depolanmasinin saptanmadigini ifade eder.
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Tablo II: Difuiz alveoler hemorajinin etyolojik ve histopatolojik siniflamasi¥!

Pulmoner kapillerit
Wegener granulomatozu
Mikroskobik polianjitis
izole pulmoner kapillerit (ANCA pozitif)

Sistemik lupus eritematoz
Koagulasyon bozukluklar
Trimellitik anhidrit
izosiyanat maruziyeti

izole pulmoner kapillerit (ANCA negatif) ~ Penisillamin
Sistemik lupus eritematoz Amiadoron
Romatoid artrit Nitrofurantoin

Mikst konnektif doku hastaligi
Skleroderma

Polimiyozit

Primer antifosfolipid sendromu
Henoch-Schénlein purpuras
Behcet hastaligi

Mitral stenozis
Subakut bakteriyel endokardit
Multipl myeloma

Diffliz alveolar hasar
Kemik iligi transplantasyonu
Kokain inhalasyonu

IgA nefropatisi Sitotoksik ila¢ tedavisi
idyopatik glomerulonefrit Sistemik lupus eritematoz
Akut akciger transplant rejeksiyonu Radyasyon tedavisi

idyopatik pulmoner fibroz ARDS

Difenilhidantoin Lenfanjiyoleyomiyomatoz
Retinoik asit toksisitesi Pulmoner venookluzif hastalik

Ulseratif kolit
Propiltiourasil

Ilmh pulmoner hemoraiji
idyopatik pulmoner hemosideroz

Pulmoner kapiller hemanjiomatoz
Metastatik renal htcreli karsinom
Anjiosarkom

Koryokarsinom

Semptom ve bulgular

Difuz alveoler hemorajide hemoptizi, dispne, ates,
anemi; solunum sisteri muayenesinde difUz raller ve alveolo-
arteryel oksijen gradyentinde artma gorulebilir. Hemoptizi
hafif veya masif, aralikli ya da devamli olabilir.

Altta yatan etyolojiye bagl olarak kutandz ras, gorme
bozuklugu, myalji, artralji ve periferik néropati gorulebilir.

Anemi sik rastlanilan bir bulgudur ve kan kaybina badli
oldugu gibi altta yatan kronik bir hastaliga ya da renal
yetmezlige de bagli olabilir.

Diftz alveoler hemorajinin radyolojik bulgular
nonspesifiktir ve hatta bir bulgu olmayabilirl®). Gogus
rontgenograminda ani gelisen bir alveoler dolum paterni
siklikla izlenir(©)(Tablo Ill). Radyografik bulgular pulmoner
odem ve difuz infeksiyon gérantimunden farkll degildir
(Resim 1). Akut epizodun ardindan 2-3 gun sonra eger
yeni bir hemoraji epizodu gelismezse alveoler konsolidasyon
rezorbe olur ve yerini retikdler paterne birakir, 1- 2 hafta
icinde de tamamen duzelir(®).

Tablo llI: Pulmoner kapilleritle birlikte diftiz alveoler hemorajiyi dustinduren

Klinik ozellikler

Klinik Ozellikler
Dispne
Hemoptizi
Solunum oskultasyonunda difuz raller
Gogus rontgenograminda alveoler dolum paterni
Hipoksemi
Anemi
Sistemik vaskdlitin ekstratorasik bulgulari
Normal trombosit sayisi ve fonksiyonu
Koagulasyon defektinin bulunmamasi

Alveoler hemoraji sendromiari

Resim 1: idyopatik pulmoner hemosideroziu bir hastanin PA akcider grafisi

Tani

Dispne, hemoptizi ve artmis alveolo-arteryel oksijen
gradyenti, anemi ve goégus rontgenograminda difuz alveoler
patern DAH'yi dusunddrebilir. Bununla birlikte pulmoner
odem, tromboembolizm, infeksiyon, koagulopatiler, Gremi
de ayni bulgulara yol acabileceginden tani icin daha ileri
tetkiklere intiyag vardir.

Diflz alveoler hemoraji, karbonmonoksit difGzyon
kapasitesini artiran nedenlerden biridir. Ancak her hastada
Ozellikle yogun bakimda yatan hastalarda uygulanmasi zor
bir yontemdir. Alveoler hemorajinin akut safhasinda ilk 48
saat icinde yapilmasi daha uygundurl?). BAL (bronkoalveoler
lavaj) bulgulari alveoler hemorajide oldukga ayirt edici ve
yararlidir. BAL sivisinin hemorajik goruntdst DAH'yi
duasunduarar, ayrica alveoler makrofajlarda hemosiderin
saptanmasi ise daha kronik bir hemorajiyi dustndurar
(Resim 2). Transbronsial akciger biyopsisi veya torakoskopik

ya da acik akciger biyopsisi ile alveoler hemorajinin
histopatolojik tanisi konabilecegi gibi ayrica altta yatan bir
granulomatdz vaskulit de izlenebilir.

Pulmoner hemoraiji; Wegener grantlomatozu, Behcet
hastaligl, Henoch-Schonlein purpurasi gibi iyi tanimlanmis
vaskulitik sendromlarla veya bu sendromlara tam uymayan
nekrotizan sistemik vaskullitle iliskili olarak gelisebilir. Diftiz alveoler
hemorajinin non immuUn sebepleri arasinda infeksiyonlar,
hemostatik bozukluklar, vendz pulmoner hipertansiyon, toksik
ajanlar, uremi sayillabilir. Bagisikigi normal olan hastalarda en
yaygin alveoler hemoraji nedenleri otoimmun kaynakli iken
bagisikigr baskilanmislardaki en sik nedenler altta yatan
infeksiyon ya da akciger harabiyetidir. Otoimmuin alveoler
hemorajilerde biyopsi yapilirsa siklikla kapillerit saptanir. Her
zaman biyopsi yapmak mumkdn olmayabilir.



Sibel Yurt ve Filiz Kosar

Resim II: Akciger transbronsial biyopsi materyalinde hemosiderin yUkit

makrofajlar

Pulmoner kapillerit tanisi

Pulmoner kapillarit histopatolojik bir tanidir. Transbronsial
biopsi ve acik akciger biopsisi ile tani konulabilir. Mekanik
ventilasyona bagdl olan hastalarda veya Gremik koagulopatisi
olan hastalarda biyopsi almak mumkun olmayabilir.
Pulmoner kapillarit tanisi da sadece histopatolojik bir tanidir
ve altta yatan etyolojiyi her zaman belirtmez. Bazi laboratuar
arastirmalar tantya yardimci olabilir (Tablo IV ). ANCA gibi
pazi otoantikorlar Wegener Grantulomatozu, mikroskobik
poliarterit, idyopatik pulmoner renal sendrom gibi etyolojilerin
tanisinda yardimcr olur. Sitoplazmik ANCA (c-ANCA),
antiproteinaz 3 (PR 3) U tarifler ve Wegener Granulomatozu
icin oldukca spesifiktir8.9). Perinikleer ANCA (p-ANCA)
antimiyeloperoksidaz antikorunu tarifler ve mikroskobik
poliarterit ve idyopatik pulmoner renal sendromda pozitif
saptanir.

Tablo IV: Pulmoner kapilleritin tanisina yardimci yontemler

Laboratuar Yontemleri
ANCA
Sitoplazmik
Perintkleer
ANA
Anti-ds DNA Antikoru
Kompleman duzeyleri
Romatoid faktor
Antiglomeruler bazal membran antikorlari
Krioglobulinler
Eritrosit sedimantasyon hiz
Diger Yontemler
Sirkule eden immunkompleks duzeyleri
idrarin mikroskobik incelenmesi
SinGslerin radyolojik degerlendirilmesi
Nekrotizan glomerulonefrit icin renal biyopsi
Lokositoklastik vaskulit icin cilt biyopsisi

Tedavi edilmemis SLE’li hastalarin %95 inde ANA
pozitifdir. Anti-ds DNA, SLE °li hastalarin % 50-75 inde
bulunur. Anti-ds DNA pozitifligi ve C3 Gn dusuk bulunmasi
SLE icin %100 tani koydurucudur(10).

Doku immunflorésan calismalari ve serum ABMA
(antiglomerul bazal membran antikoru) dlcimud Goodpasture
sendromu icin %97 sensitif, %98 spesifik bulunmustur(11).
Alveoler ve glomerUler bazal membranlarda immunglobulin
depolanmasinin gosterilmesi de bu sendrom ic¢in altin
standarttir. Pulmoner kapillerit tanisini destekleyen laboratuvar
bulgulan Tablo IV'te gosterilmistir.

TEDAVI

Wegener granulomatozlu hastalarda 2 mg/kg/gun
siklofosfamid ve 1 mg/kg/gun prednizon tedavisi ile %91
hastada duzelme, %75 hastada remisyon saglanmistir.
Fulminan gidis gosteren vakalarda siklofosfamid 4-5
mg/kg/gun ve prednizon 2 mg/kg/gun baslanabilir(!2).

Mikroskobik poliarteritlerde prednizolon ve sitotoksik
ajanlarin (siklofosfamid yada azatioprin) kombinasyonu
kulanilabilir(13). SLE'li hastalarda yuksek doz kortikosteroid
kullanilabilir. Mortalite oldukca yuksektir. Kortikosteroid ve
siklofosfamid ya da azotioprin kombinasyonu ve plazmaferez
uygulanabilir14).

Goodpasture sendromunda kortikosteroid ve sitotoksik
ajanlar kullanilabilecedi gibi plazmaferezden de iyi sonuclar
alinmistir. Plazmaferezde ABMAar hizli bir sekilde temizlenir
ve renal yetmezlik gelismesi geciktirilebilirl!>). Pulmoner
hemoraji gelisen Goodpasture’lu hastalarda bolus tarzda
metilprednizolon (1 gr V. 1-3 gun) uygulanmasi hemorajinin
gerilemesini saglayabilir(1>).

Idyopatik pulmoner renal sendrom, Behcet hastalij,
HSP (Henoch Schoénlein purpurasi), IgA nefropatisi,
antifosfolipid sendromunda da kortikosteroid ve siklofosfamid
etkili olabilir. Behc¢et ve antifosfolipid sendromunda tek
basina kortikosteroid de etkili olabilir(16:17),

Pulmoner 6dem tanisi dislandiktan sonra fulminan
DAH'de pulmoner kapillaritten suphelenildiginde kanitlanmis
sistemik bir hastalik olmadan da kortikosteroid (1-2
mg/kg/gun) ve siklofosfamid (2-5 mg/kg/gun) seklinde
paslanabilir (veya 3 gun bolus tarzda 1 gr I.V.
metilprednizolon da baslanabilir). Enfeksiyon kesin olarak
dislanincaya kadar genis spektrumlu antibiyotikler tedaviye
eklenmelidir. Renal hastaliga ait bulgular varsa ve Goodpasture
sendromu ayiricl tanida bulunuyorsa plazmaferez de
uygulanmaldir.



Kortikosteroid ve siklofosfamidle kombine tedavide
immunsupresyona bagl Pneumocystis carinii enfeksiyonu
riski nedeniyle profilaktik tedavi baslanabilir ayni sekilde
tuberkuloz icin de profilaktik tedavi baslanabilir.

Sonug olarak DAH nin genis bir etyolojik ve histolojik
ayirnicl tanist olmasi nedeniyle kilinisyen ve patologlarin ortak
calismasi ve klinik, laboratuvar ve patolojik bulgularin birlikte
degerlendirilerek spesifik bir tanlya gidilmesi ve hizli bir
sekilde tedavinin baslamasi onemlidir. iImmunsupresif tedavi
uygulanacak olmasi nedeniyle infeksiyon nedenlerinin
dislanmasi ve P. carinii ve Tbc'a kars! profilaktik tedavinin
baslanmasi gereklidir.

Spesifik Hastaliklar

Wegener Granulomatozu: Ust ve alt solunum
yollarinin nekrotizan granulomatdz inflamasyonudur, ayrica
fokal segmental glomerulonefrite de sebep olur. KGguk
damarlarin vaskulitidir (kapiller, arteriol, venulleri tutar)(12),
c-ANCA porzitifligi de tanida yardimcidir(?). Wegener
granulomatozunda akcigerler siklikla etkilenmesine ragmen
DAH nadirdir (%10). Hemoptizi gelistiginde DAH den ziyade
nodul ya da lokalize infiltrasyonla iliskilidir. Difuz alveoler
hemoraji epizodunu takip eden aylarda sistemik vaskulitin
tipik Ozellikleri ortaya cikabilir. Daha once tani konmus
Wegener granulomatozunda alevlenmeler sirasinda da
DAH gordlebilir. Difuz alveoler hemoraji gelismis hastalarda
kortikosteroid ve siklofosfamidle tedavi edilse bile mortalite
orani yUksektir(18).

Mikroskobik Polianjiitis: MPA kiicuk capli damarlan
etkileyen sistemik nekrotizan bir vaskdlittir. Poliarteritis
nodosanin (PAN) bir varyanti olarak dustnuldr. Artrit, myozit,
gastrointestinal kanama, polinéropati ve sinUzite yol acan
sistemik bir hastaliktir. PAN'dan farki kGcuk capl damarlari
tutmasidir ve DAH daha sik olarak gorulur. Fokal segmental
glomerulonefrit ve %90 dan fazla p-ANCA pozitifligi gorulur
(9). Churg-Strauss ve Wegener grantlomatozundan farkli
olarak granulomlar veya eozinofiller gordlmez. PAN'da
oldugu gibi olgularn 1/3 Unde hepatit B ve C pozitifligi
vardir. Ayrica ANA ve romatoid faktor pozitifligi de hastalarin
yaklasik %30'unda gorulebilir.

SLE: Sistemik lupus eritematozlu hastalarda DAH nadir
olarak goéruldr ancak ciddi bir komplikasyondur, mortalite
orani yuksektir (%50)(19). Alveoler hemoraji komplikasyonu
ile seyreden SLE'li hastalarin klinik ve radyolojik ozellikleri
diger alveoler hemorajilerle benzerlik gosterir. Pulmoner
hemoraji gelismis hastalarin akciger biyopsisinde kuguk
¢apl damarlarnin ve alveol duvarlarinda subendotelyal olarak
dagiim gosteren immun kompleks depolanmalari elektron

Alveoler hemoraji sendromiari

mikroskopisinde izlenmistir(20). Alveoler hemoraji, sistemik
lupus eritematozlu hastada  difuz pulmoner infiltrasyonlara
yol acabilecek oportunistik enfeksiyonlar, lupus pnémonitis,
konjestif kalp yetmezIigi ve pulmoner embolizm gibi diger
komplikasyonlarindan ayirt edilmelidir. Diger etyolojilerin
dislanabilmesi icin akciger biyopsisi gerekebilir. Ancak
solunum yetmezligi olan fulminan alveoler hemoraijili veya
yogun bakim sartlarindaki hastalarda torakoskopik ya da
acik akciger biyopsisi alinamayabilir. Bununla birlikte bu
gibi durumlarda bronkoskopi ile BAL ve transbronsial biyopsi
alinabilir. Transbronsial biyopsi ciddi solunum yetmezligi
durumlarinda ertelenebilir.

Goodpasture Sendromu: Goodpasture sendromu
DAH ve glomerdlonefrite yol acan bir hastaliktir. Alveol ve
glomerul bazal membranindaki tip IV kollajene karsi gelisen
antikorlar bu hastaliktan sorumludur. Bu antibazal membran
antikorlari kanda ve/veya alveol kapiller duvar ve
glomerdllerde IgG'nin lineer depolanmasi, immunfloresan
boyama ile gosterilebilirl2-21). Etyolojisi bilinmez ancak inhale
hidrokarbonlar veya viral hastaliklarin 6zellikle influenzanin
risk faktoru olabilecedi sdylenmistir(21). Bir cok hasta progresif
dispne, yaygin alveoler infiltratlar, hipoksemi ve hemoptizi
ile basvurur. Good-Pasture sendromunun en belirgin ozelligi
glomerdlonefritin olmasidir. Mikroskobik hematuri ya da
proteinuri hemen hemen her zaman izlenir. Azotemi yaklasik
% 55-70 oraninda bildirimistirl2!). Tedavi edilmezse renal
sorunlar ilerler ve gunler ve haftalar icinde yetmezlik
gelisebilir. Serumda antiglomeruler bazal membran
antikorlarinin ELISA yontemi ile gosterilmesi sensitif (%95),
spesifik (%97) olabilir ancak bu testi yapabilecek laboratuvar
sayisi oldukca azdirl21). Serum antikor testleri beklenirken
perkUtan renal biyopsi yapilabilir. Isik mikroskobisinde
proliferatif ya da nekrotizan glomerdlonefrit gorulebilir.
Immun floresan boyama ile glomerUllerde 1gGnin ve
komplemanin (C3) lineer depolanmasinin  gosterilmesi
patognomoniktir. Akciger biyopsisi nadiren gerekir. Renal
biyopsinin histolojik bulgular tanida genellikle yeterlidir.
Akciger biyopsisi yapillirsa histopatolojik bulgular immun
aracilikl hemorajik sendromlarla aynidir. Immunfloresan
boyama tanisal olabilir ancak bu yontemin akciger
dokusunda uygulanmasinda teknik zorluklar vardir. Akciger
dokusunda IgG depolanmasi gosterilemeyebilir.

idyopatik Pulmoner Renal Sendrom: Hizli ilerleyen
glomerdlonefrit ve pulmoner hemoraiji ile karakterize ve
paska organ tutulumu gostermeyen bir sendromdur. p-
ANCA porzitifligi gordlebilir ve WG'e ait bir bulgu olmadan
c-ANCA pozitifligi de bir vakada gosterilmistir(?.22).
Glomerullerde 1gG ve C3 depolanmasi da gorulebilir(2).
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Vaskuler hasarin segmental dagilimi, nétrofil infiltrasyonu
ve fibrinoid nekroz histopatolojik bulgulardir. Renal hasarin
suresine bagl olarak degisen derecelerde glomerdler fibrozis
ve sklerozis gorulebilir. Akciger etkilendiginde histopatolojik
bulgular nonspesifiktir ve sadece kapillerit ve intraalveoler
hemoraiji izlenir.

Behcet Sendromu: Behcet sendromu 1937'de Turk
dermatolog Hulusi Beh¢et tarafindan tanimlanan iridosiklit,
oral aftéz ve genital Glserlerin goraldtgu bir sendromdur(23),
Santral sinir sistemi, eklemler, blyuk arter ve venler, cilt
tutulumu, bobrekler, epididim, kalp ve akcigerleri tutabilir.
Pulmoner tutulum nadirdir ve her capta arter, ven ve septal
kapillerleri tutar ve epizodik hemoptiziler gordlebilir. Pulmoner
arterlerde anevrizmalar ve trombozlar gorulebilir. Yaygin
pulmoner kapillarit, pulmoner anevrizmanin rapturd veya
pulmoner infarkt sonucu pulmoner hemoraji gorulebilir
(23).

Henoch Schénlein Purpurasi: Palpabl purpura,
artralji ya da artrit, abdominal agri, gastrointestinal kanama,
renal ve pulmoner tutulumun goraldugu bir klinikopatolojik
sendromdur. her yas grubu etkilendigi gibi daha ¢ok
cocuklarin hastaligidir24). Generalize ktictik damarlarin bir
vaskulitidir ve IgA immun kompleks depolanmasi izlenir.
Ayrica sirkule eden IgA immun kompleksleri de saptanabilir
(24, HSP'da pulmoner tutulum nadirdir ve %6.5 oraninda
gorulebilirl24). Diftiz alveoler hemoraji ya da akciger infarkt
gorulebilir.

IgA nefropatisi: IgA nefropatisi semptomatik hemattirinin
de goruldugu kendini sinirlayan bir hastaliktr. Henoch Schénlein
purpurasinin daha hafif bir formu olabilecegi dusuntimektedir
(25). IgAiceren immun komplekslerin mezenkimal depolanmasi
ile karakterizedir. Pulmoner hemoraji nadir bir komplikasyondur
(25)

Antifosfolipid sendromu: Tekrarlayan arteryel ve/veya
venoz trombozlar, trombositopeni ve tekrarlayan fotal
kayiplarla karakterize bir sendromdur!!7). Tani yanlis pozitif
VDRL ve lupus antikoagulani ve/veya porzitif antikardiolipin
antikorlarinin varligi ile  desteklenir. DAH nadir olarak
gorulur. Pulmoner tutulum nadirdir ve tekrarlayan
tromboembolilere bagl pulmoner hipertansiyon, primer
pulmoner hipertansiyon, pulmoner kapillarit ve ARDS
gorulebilirl'7). Antifosfolipid sendromundaki alveoler
hemoraji, immun kompleks depolanmasiyla birlikte olan
alveoler kapillaritle ve akcigerde mikrovaskuler trombozisle
pirlikte olabilir.

idyopatik pulmoner hemosideroz: Diflz alveoler
hemorajinin tekrarlayan bir formudur ve cocuklarda daha
sik goraldr, yetiskinlerde de %20 oraninda goéralur ve

erkekler daha cok etkilenir. Klinik ozellikleri immun sebepli
alveoler hemorajilerle aynidir ancak extrapulmoner ya da
renal tutulum izlenmez. Tekrarlayan alveoler hemoraji
epizodlan nedeniyle demir eksikligi anemisi gelisir. Yaklasik
% 25 oraninda uzun dénem spontan remisyon gordlebilir.
Ciddi alveoler hemorajiye bagl olarak da olgularin yaklasik
%30" u hayatini kaybedebilir. DifGz alveoler hemorajinin
uzun dénem komplikasyonu olarak kronik obstruktif akciger
hastaligi ve pulmoner fibrozise bagl restriktif bozukluk
gelisebilir. Etyolojisi bilinmemektedir; ¢ocuklarda inek sutu
hipersensivitesi, coliak hastaligi, IgA monoklonal gammopati
ve otoimmun hemolitik anemi gibi hastaliklarla iliskisi olabilecedi
ileri srulmusse de kesin bir baglanti kurulamamistir. Tani
diger etyolojik nedenlerin dislanmasi ile konur(26). Nadir
gorulen bir hastalik olmastyla birlikte optimal tedavi yontemi
belli degildir. Kortikosteroid ve sitotoksik tedaviler denenmistir.
Akut epizodlar sirasinda kullanilir ve tedricen azaltir. Uzun
dénem takiplerde bu tedavi yontemlerinin rolt acik dedildir.
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