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ALVEOLAR HEMORAJI iLE BASVURAN GOODPASTURE SENDROMU
Ahmet URSAVAS !, Serdar KAHVECiZ, Esra UZARSLAN', Kamil DILEKZ, R. Oktay GOzU'
I Uludag Universitesi Tip Fakultesi Gogus Hastaliklar Anabilim Dali, BURSA
2 Uludag Universitesi Tip Fakultesi Romatoloji Bilim Dali, BURSA
OZET
Goodpasture sendromu hizli ilerleyen glomerulonefrit, anti glomeruler bazal membran antikorlarinin (GBM) varligi ve bazen eslik eden
akciger hemorajisi ile karakterizedir. Goodpasture sendromunda hedef antijenler tip IV kollajenin alfa 3 zinciridir. Hemoptizi baslangic

semptomu olabilir. DiffGz alveolar hemoraiji ile basvuran Goodpasture sendromu olgusunu sunuyoruz.
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SUMMARY
Goodpasture’s Syndrome Initially Presenting with Alveolar Hemorrhage
Goodpasture’s syndrome is characterized by rapidly progresive glomerulonephritis, presence of deposited and circulating anti-glomerular

pasement membrane (GBM) antibodies which often accompanied by lung haemorrhage. The antigen target in Goodpasture’s

syndrome is the alpha 3 chain of type IV collagen. Heamoptysis may be the initial symptom. We present a case of Goodpasture’s

syndrome presented with diffuse alveolar heamorrhage.
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GiRiS

Goodpasture sendromu hizli seyirli progresif glomerulonefrit,
alveol ve glomerul bazal membranlanna karsi gelismis otoantikorlar
ile seyreden otoimmun bir hastaliktir. ilk kez 1919 yilinda
Goodpasture isimli arastirmaci tarafindan tanimlanmistrt!). Bazal
membranlann yapisinda bulunan tip IV kollajenin Ug alfa zinciri
olup, Goodpasture sendromundaki antiglomeruler bazal membran
antikorlarinin (anti-GBM), alfa-3 zincirinin karboksil ucundaki
nonkollajendz bolgeye (NC1) karsi olustugu gosterilmistirl2).

Olgularin %60-80'inde akciger ve bobrek ayni anda
tutulur. Semptomlar siklikla alveolar hemoraiji ile iliskilidir.
Bazen alveolar hemoraji renal bulgulardan da énce ortaya
¢ikabilir. Tanida anti-GBM antikorlarinin gosterilmesi ve renal
biyopsiler Snemili yer tutar. Tedavide ise steroid, plazmaferez
ve sitotoksik ajanlar etkilidir(!-2).

OLGU SUNUMU

26 yasinda, erkek hasta, son 1 aydir suren, hemoptizi,
halsizlik, kilo kaybi yakinmalari ile basvurdu. 2002 yilinda
gecirdigi apendektomi disinda hastalik éykusu yoktu. 8
paket/yil sigara aliskaniigi mevcuttu. Fizik muayenede, genel
durum orta, soluk géranumltydu, édem, ikter, siyanoz,
comak parmak saptanmadi. Kan basinct 130/80 mmHg,
ates 37.0°°C, nabiz 100/dak ve solunum 18/dak. idi. Sistem
muayenelerinde her iki akciger bazalinde nadir ince raller
disinda patolojik 6zellik saptanmadi.

Rutin laboratuvar testlerinde; hemoglobin 7.4 gr/dL,
sedimentasyon 69 mm/saat, Ure 38 mg/dL, kreatinin 1,5
mg/dL, idrar tetkikinde proteinuri ve hematuri saptand..
Esbach testinde 9 gr/gun duzeyinde proteinurisi mevcuttu.

PA akciger grafisinde bilateral orta ve alt zonlarda
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heterojen dansite artisi mevcuttu (Resim 1). Toraks bilgisayarli
tomografisinde sagda daha belirgin olmak Uzere her iki
akciger alt ve orta zonlarda buzlu cam goérunumleri izlendi
(Resim 2). Bronkoalveolar lavaj (BAL) yapildi. BAL sivisi
hemorajik gorunumde, %98 alveolar makrofaj, %2 notrofil
mevcuttu. Transbronsiyal biyopsi normal akciger dokusu

olarak raporlandi.

Resim 1: PA akciger grafisi
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Resim 2: ilk toraks bilgisayarli tomografisi

Immunolojik dedgerlendirmede; CRP 4 mg/dL, RF
negatif, ANA (Antintkleer Antikor) 17100 pozitif, ANA profili
negatif, pANCA (Perintkleer-Anti Notrofil Stoplazmik Antikor),
¢-ANCA ve MPO (Myeloperoksidaz) negatif, Anti-GBM (Anti
glomerular bazal memibran antikoru) ise 1/10 pozitif saptandi.
Renal biyopside kresentrik nekrotizan glomerulonefrit saptandi.
Diffuz alveolar hemoraji ve Goodpasture sendromu tanilari
ile 1 gr/gun metilprednizolon ve 1 gr/gun siklofosfamid
tedavisi baslandi. Uc gun tedavi sonrasi steroid dozu 50
mgr/gun’e azaltildi. Semptomlarinda ve kontrol akciger
grafisi ve toraks bilgisayarl tomografisinde (Resim 3 ve 4)
duzelme olan ve Anti glomerular bazal membran antikoru
negatiflesen hasta 40 mgr/gun steroid tedavisi ile taburcu
edildi.

Resim 3: Tedavinin 1.ayinda kontrol PA akciger grafisi

Resim 4: Tedavinin 1.ayinda kontrol toraks bilgisayarli tomografisi

TARTISMA

Pulmoner sirktllasyondaki, kapiller, venull, arteriol kGguk
damarlardan koken alan kanamalar alveolar hemoraji olarak
isimlendirilir. Alveolar hemorajilerin %20’si Goodpasture
sendromu, %50’'si diger vaskulitler ve kalani da diger
glomerulonefritle seyreden durumlardan kaynaklanir (1-3).
Mikroskobik polianjit, Wegener grantlomatozu, Goodpasture
sendromu, Churg-Strauss sendromu, Behcet sendromu, primer
antifosfolipid sendromu, mikst kryoglobulinemi, Henoch-
Schoenlein purpurasi, idyopatik pulmoner hemosiderozis,
sistemik lupus eritematozus, AIDS, cesitli eksojen ajanlara
maruziyet ve koagulasyon bozukluklarn diffGz alveolar
hemorajiye neden olabilir(+¢). Ulkemizden yayinlanan 11
olguluk bir alveolar hemoraiji serisinde 2 olguda Goodpasture
sendromu tespit edilmistir(/).

Diffuz alveolar hemoraji, genellikle 40 yas altinda
gorulur. Hemoptizi, akciger grafisinde diffuz infiltratlar ve



anemi klasik bulgulardir. Ancak klasik triadi olusturan
bulgularin nonspesifik oldugu unutulmamalidir. Diffuz
alveolar hemorajide, hemoptizi cogunlukla az miktarda
olup balgamda cizgilenme tarzindadir, nadiren masif nitelikte
olabilir(4.8). Literatrle uyumiu olarak, olgumuzda genc yasta
olup, klasik bulgularn t¢d de mevcuttu.

Radyolojik olarak diffuz ya da yama tarzinda
infiltrasyonlar saptanir. Toraks bilgisayarli tomografisi
lezyonlann lokalizasyonlarinin netlesmesi agisindan yararlidir.
Alveolar hemorajide lezyonlar fissurler ile kesintiye
ugramazken, genellikle enfeksiyonlarda lezyonlar fissurler
ile sinirhdir. Diffuz alveolar hemorajide lezyonlarin apeksleri
ve kostofrenik sinGsleri tutmamasi da oldukca tipiktir(?).
Olgumuzun akciger grafisi ve bilgisayarli tomografi bulgulari
alveolar hemoraji ile uyumluydu.

Tanida BAL 6nemlidir. BAL sivisinin hemorajik gorandmu
ve mikroskobide hemosiderin yuklt alveolar makrofajlarin
saptanmasi tanty destekler. Olgumuzda sivi hemorajik
goérunumde olmasina ragmen hemosiderin yukit makrofajlar
(HYM) saptanmadi. Epstein ve ark.(10) farelere kendi kanlarini
akcigerleri icerisine vermisler, HYMlann 3.glnde belirginlestigini,
7.gunde en yuUksek duzeye ciktigini ve 8 hafta kadar
saptanabildigini bildirmislerdir. Ancak HYM'lerin 2-4 hafta
icerisinde kayboldugunu ileri surenlerde vardir. Olgumuzun
BAL mikroskobisinde HYM saptanmadi. Semptomlari 1 aydir
suren olguda HYM'lerin kayboldugu dusunuldu. Alveolar
hemoraji tanisinda akciger biyopsisinin yeri tartismalidir.
Akciger dokusunda olusan patolojik degisiklikler nonspesifiktir.
Torakoskopik ve acik akciger biyopsisi riskli, bronkoskopik
transbronsiyal biyopsi ise doku parcasinin kUcUkiigu nedeniyle
tani degeri dusuktari1!). Olgumuzda transbronsiyal biyopsi
ile spesifik bir tanlya ulasilamadi.

Alveolar hemorajisi olup renal fonksiyon testlerinde
veya idrar analizinde patoloji saptanan olgularda renal
biyopsi Oneriimektedir. Otoantikorlar, p-ANCA, c-ANCA ve
anti-GBM antikorlar tanida dnemlidir. Anti-GBM antikor
pozitifligi Goodpasture sendromu tanisi icin %95 sensitivite
ve %97 spesifiteye sahiptir('2l. Olgumuzda anti-GBM 1/10
pozitifliginin yani sira renal biyopside de kresentrik nekrotizan
glomerulonefrit saptandi.

Goodpasture sendromu alveolar hemorajinin sik
nedenlerinden birisidir. Siklikla akciger ve bébrek ayni anda
tutulur. Akcigerin tek basina tutulmasi %5-10 oraninda
goérular. Goodpasture sendromunda alveolar hemoraji
gorulmesi ile sigara kullanimi arasinda yakin iliski oldugu
bildirilmistirl13). Deney hayvanlarina anti-GBM antikorlari
verildiginde renal patolojiler olusmasina karsilik, alveolar
hemoraji olusmamaktadirl!'4). Bu durum bobrek glomerul

Alveolar hemoraji ile basvuran Goodpasture sendromu

endotelinde antikorun antijene ulasmasi icin gerekli porlar
mevcutken, alveol kapillerlerinde bu acikliklarin bulunmamasi
ile aciklanmaktadir. Sigara dumaninin, akcigerde doku
hasar ve kapiller permeabilite artisi ile antikorlann antijenlere
ulasabilirligini arttirarak, alveolar hemoraji olusumunu
kolaylastirdigi ve sigara birakmanin nuksleri dnledigi ileri
sartimustar(!.2.141 Olgumuzda da 8 paket/yil sigara kullanma
Oykusu mevcuttu.

Goodpasture sendromuna bagdl alveolar hemorajilerde
tedavide pulse doz steroid ve sitotoksik ajanlar dnerilmektedir.
Tedaviye yanit genellikle iyidir. Tedavinin basarisini ve
nuksleri izlemede anti-GBM antikor dUzeyi yararlidir. Genellikle
antikor duzeylerinde 8 hafta icerisinde hizli bir disme
peklenir. Tedavi anti-GBM antikoru negatiflestikten 3-6 ay
sonra kesilirl2.15). Olgumuzda tedavinin 1. ayinda alveolar
hemoraji bulgulaninda ve renal fonksiyonlarda duzelme ile
birlikte anti-GBM antikorlan negatiflesti. Tedavinin 3.ayinda
komplikasyonsuz olarak izlenmektedir.
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