
TORAKS DERG‹S‹ • C‹LT3, SAYI 1 • N‹SAN 200252

Alveoler Hemorajik Sendromlar-Klinik, Patolojik ve Radyolojik
Özellikler: On Bir Olgu Analizi
F. Sema Oymak1, Bülent Tokgöz2, Hülya Akgün3, ‹nci Gülmez1, Nuri Erdo¤an4, Ramazan Demir1,

Süleyman Balkanl›3, Mustafa Özesmi1

1Erciyes Üniversitesi T›p Fakültesi, Gö¤üs Hastal›klar› AD, Kayseri 
2Erciyes Üniversitesi T›p Fakültesi, ‹ç Hastal›klar› AD Nefroloji Ünitesi, Kayseri
3Erciyes Üniversitesi T›p Fakültesi, Patoloji AD, Kayseri 
4Erciyes Üniversitesi T›p Fakültesi, Radyoloji AD, Kayseri

ARAfiTIRMA

ÖZET

Alveoler hemorajik sendromlar (AHS), alveoler septalardaki harabiyete ba¤l›, alveoler boflluklar içine oluflan yayg›n kanama sonucu,

dispne, hemoptizi, anemi ve akci¤er grafisinde bilateral alveoler konsolidasyonlara yol açan bir grup heterojen hastal›kt›r. Bu çal›flma

s›k görülmeyen bu sendromlar›n, altta yatan etiyolojik faktörleri, tan› ve tedavi yöntemlerini de¤erlendirmek amac›yla planland›.

Alveoler hemoraji tan›s›yla izlenen 11 hasta (8E, 3 K, ortalama yafl 40±17) geriye dönük olarak incelendi. Klinik, radyolojik ve sero -

lojik incelemelerin yan› s›ra, bronkoalveoler lavaj (BAL), transbronfliyal akci¤er biyopsisi (TBAB), postmortem akci¤er biyopsisi

(PMAB) ve balgam incelemesiyle tan› koyuldu. Altta yatan hastal›klar Good-Pasteur sendromu (G-P), mikroskopik polianjit (MP), sis -

temik lupus eritamatoz (SLE), sistemik vaskülit, Behçet hastal›¤›, idiyopatik pulmoner hemosiderosis (‹PH), varfarin afl›r› dozuyla bir -

likte mitral darl›¤› (MD) ve kronik böbrek yetersizli¤iydi (KBY). Sistemik vaskülit ve Behçet hastal›¤› olan hastaya pulse steroid, G-P

sendromlu ve MP’li olgularda pulse siklofosfamid, oral steroid ve plazmaferez, varfarin afl›r› dozu ve MD olan hastaya steroid, taze plaz -

ma ve K vitamini, ‹PH’li olguya oral steroid ve kan transfüzyonu, KBY’li hastaya tekrarlayan hemodiyaliz ve desmopressin tedavisi ya -

p›ld›. Alt› hastada akut solunum yetersizli¤i vard›, dördü mekanik ventilatöre gereksinim gösterdi. Yedi hasta (%64) tedaviye ra¤men

yaflam›n› yitirdi. Sonuç olarak diffüz alveoler hemoraji (DAH), solunum yetersizli¤i geliflmeden önce erken tan› ve araflt›rmalara gerek -

sinim gösteren çok say›daki immün ve nonimmün hastal›¤›n kötü sonuçlanan bir komplikasyonudur. 

Anahtar sözcükler: alveoler hemorajik sendrom, diffüz alveoler hemoraji (DAH), pulmoner kapillerit
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ABSTRACT

Alveolar Hemorrhage Syndromes; Clinical, Pathological and Imaging Features: Analysis of Eleven Patients

Alveolar hemorrhage syndromes (AHS), caused by a group of heterogenous disorders, are characterized by the presence of widespread

hemorrhage into alveolar spaces from damaged alveolar septa, leading to dyspnea, hemoptysis anemia to evaluate the diagnostic and ther -

apeutic, anemia and bilateral alveoler infiltrates on chest radiograph. This study was aimed to evaluate the diagnostic and therapeutic

methods and underlying etiological factors of these rare syndromes. Eleven patients (8 male, 3 female, mean age 40±17 years) diag -

nosed as AHS were investigated retrospectively. In addition to the clinical, serological and radiological investigation, the patients were

diagnosed by bronchoalveolar lavage (BAL), transbronchial lung biopsy (TBLB), post-mortem lung biopsy (PMLB) and sputum exam -

ination. The underlying diseases were Good-Pasteur (G-P) syndrome, microscopic polyangiitis (MP), Behçet’s syndrome, systemic vas -

culitis, idiopathic pulmonary hemosiderosis (IPH), warfarin overdose and pulmonary hypertension due to mitral stenosis and chronic

renal failure (CRF). The patients with Behçet’s disease and systemic vasculitis were treated with pulse steroid, the patients with G-P

and MP had pulse cyclosphosphamide, oral steroid and plasmapheresis was performed, the patient with warfarin overdose was treated

with steroid, fresh plasma and K vitamin, the patient with IPH had oral steroid, the patient with chronic renal failure was placed on

hemodialysis and had desmopressin treatment. Six patients presented with acute respiratory failure, four of them requiring mechanical

ventilation. Seven patients (64%) were died in spite of treatment. As a result, diffuse alveolar hemorrhage (DAH) is a catastrophic

complication of a multitude immune and nonimmune disorders, requiring early diagnosis and investigations before respiratory failure

develops.
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G‹R‹fi 
Alveoler hemorajik sendromlar (AHS), alveoler septalar-

daki harabiyete ba¤l› olarak, alveoler boflluklar içine olu-

flan yayg›n kanama sonucu, dispne, hemoptizi, anemi ve bi-

lateral alveoler konsolidasyonlara yol açan bir grup hetero-

jen hastal›kt›r. AH pulmoner biyopside kapilleritin varl›¤›-

na, altta yatan hastal›klar›n immün kaynakl› olup olmama-

s›na ve hastan›n immün durumuna göre s›n›fland›r›labilir

[ 1 - 5 ] .

Otoimmün alveoler hemoraji (O‹AH) pulmoner kapiller-

lerin diffüz harabiyetinden kaynaklan›r, vaskülitli hastalarda,

G-P sendromunda, kollajen vasküler hastal›klarda (KVH),

pulmoner-renal sendromun bir parças› olarak bulunabilir.

O‹AH’de pulmoner biyopsi yap›l›rsa, s›kl›kla kapillerit sapta-

n›r. Bu farkl› sendromlar› ay›rt etme, s›kl›kla böbrek biyopsi -

si ve serolojik çal›flmalarla baflar›labilir. AH’nin nonimmün

nedenleri infeksiyonlar, hemostatik bozukluklar, venöz pul-

moner hipertansiyon, toksik ajanlar, ilaçlar, baz› tümörler ve

üremidir [4]. 

Ba¤›fl›kl›¤› normal olan hastalarda en yayg›n AH nedeni,

otoimmün kaynakl› iken, ba¤›-

fl›kl›¤› bask›lanm›fl hastalarda en

s›k görülen neden, altta yatan in-

feksiyon veya akci¤er harabiyeti-

dir [1,5].

AH kesin olarak pulmoner bi-

yopsiyle gösterilebilir. Ancak

alveoler hemorajiyi belirlemede

klinik uygulamada güncel yön-

tem, BAL’d›r [4,5]. Radyolojik

olarak diffüz pnömoni veya pul-

moner ödemden ayr›lmas› zor,

nadir görülen bu sendromlar›n,

altta yatan etiyolojik faktörlerini

incelemek, tan› ve tedavi yön-

temleriyle prognozu de¤erlendir-

mek amac›yla bu geriye dönük

çal›flma planland›.

GEREÇ VE YÖNTEM
1995-2000 y›llar›nda AHS tan›-

s›yla izlenen 11 hasta geriye dö-

nük olarak de¤erlendirildi. Has-

talar›n yafl›, cinsiyeti, hastal›k sü-

resi, semptomlar›, AH ataklar› s›-

ras›nda çekilen PA grafisi ve yük-

sek çözünürlüklü bilgisayarl› ak-

ci¤er tomografisi bulgular›

(YRBT), balgam muayenesi,

BAL, TBAB bulgular›, varsa postmortem akci¤er biyopsisi

(PMAB), kan gaz› de¤erleri, altta yatan hastal›klar›, AH s›-

ras›nda uygulanan destek tedavisi, ba¤›fl›kl›¤› bask›lay›c› te-

davi ve prognoz de¤erlendirildi.

Patolojik ve klinik olarak AHS tan›s› alan hastalara etiyo-

lojiyi saptamak amac›yla yap›lan sitoplazmik (c-ANCA) ve

perinükleer antinükleer sitoplazmik antikor (p-ANCA), an-

tiglomerüler bazal membran antikorlar› (AGBMAb), ANA,

anti-dsDNA antikorlar›, kompleman düzeyi, romatoid faktör

(RF), eritrosit sedimentasyon h›z› (ESH), tam idrar incele-

mesi, sinüs grafisi, böbrek biyopsisi, deri biyopsisi gibi yar-

d›mc› tan› testleri sonuçlar› geriye dönük olarak de¤erlendi-

rildi. ‹nhalasyon yoluyla toksik bir ajana maruz kalma öykü-

sü, ald›¤› ilaçlar, sigara ve uyuflturucu al›flkanl›¤›yla ilgili bil-

giler dosyadan elde edildi. Ayn› tabloya neden olan akci¤er

infeksiyonlar›n› d›fllamak için yap›lan balgamda ARB ve

gram boyama, kan kültürü, bronkoskopik biyopsi, korumal›

f›rça yayma ve kültür sonuçlar› incelendi.

Hastalar,  s›n›fland›rmada AH etiyolojisi olarak pulmoner

biyopside, kapillerit varl›¤›na göre iki gruba ayr›ld›. Bu grup-

Tablo I. Grup I’de yer alan olgular›n demografik verileri, hastal›klar› ve

semptomlar›

H a s t a l a r A S Y Ü r i n e r D i ¤ e r Altta yatan AH’nin bafllang›ç

s e m p t o m l a r › s e m p t o m l a r s e m p t o m l a r h a s t a l › k s e m p t o m l a r ›

I. Hemoptizi, Hematüri,

28 yafl, E dispne proteinüri, Hipertansiyon KBY 7 ay

G-P sendromu anüri

II. Hemoptizi, Proteinüri, Eritem KOAH, 1 y›l

68 yafl, K balgam hematüri, Multiforme KBY

MP oligüri atefl, artralji

III. Dispne, Bel a¤r›s› Melena, Ürolitiasis 2.5 ay

55 yafl, E hemoptizi BFB kilo kayb›,

Sistemik hepatomegali

vaskülit

IV. Abondan – Körlük, oral Behçet 1 gün

46 yafl, K hemoptizi aft, genital Hastal›¤›

Behçet hastal›¤› ülserasyon

V. Hemoptizi, Proteinüri, Atefl,

48 yafl, E dispne, hematüri, solukluk, KBY 1 hafta

M-P ARDS oligüri, BFB melena

VI. Dispne, Hematüri, ÜSY‹ KBY 1 hafta

41 yafl, E hemoptizi, oligüri, yak›nmalar›

G-P sendromu ARDS BFB

VII. Dispne, Proteinüri, Atefl,

24 yafl, E h e m o p t i z i B F B h i p e r t a n s i y o n , K B Y 2 ay

SLE purpura

ASY: Alt solunum yollar› ÜSY‹: Üst solunum yolu infeksiyonu 

ARDS: Akut solunum s›k›nt›s› sendromu, BFB: Böbrek fonksiyon bozuklu¤u



lardaki hasta say›lar› az oldu¤undan, yan›lg›lara neden olma-

mak amac›yla gruplar ayr› ayr› de¤erlendirilmedi ve istatistik-

sel çal›flma yap›lmad›.

SONUÇLAR
Tablo I ve II’de hastalar›n demografik özellikleri, altta yatan

hastal›klar› ve klinik bulgular› görülmektedir. Hastalar›n 8’i

erkek, 3’ü kad›n olup, yafllar› 17 ila 68 aras›nda de¤ifliyordu

(ortalama yafl 40±17). Hastalar pulmoner biyopsi özellikleri-

ne göre iki gruba ayr›ld›. Birinci grupta, pulmoner biyopside

kapillerit saptanan 7 hasta, ikinci grupta kapillarit saptanma-

yan 4 hasta bulunuyordu. 

Tüm hastalarda hemoptizi, anemi, alveoler ve/veya in-

terstisyel infiltrasyon vard›. Has-

talar›n AH ile baflvurduklar› s›ra-

da var olan hemoglobin de¤erleri

Tablo III ve IV’te görüldü¤ü gibi

ortalama 7.3±1.8 gr/dl (4.3-9.2

gr/dl), izlem s›ras›nda elde edilen

hemoglobin de¤erleri ortalama

5.8±1.3 gr/dl (4.2 gr/dl-8.1 gr/dl

aras›nda) idi. Olgular›n PA akci-

¤er grafilerinde s›kl›kla bilateral

alveoler infiltrasyon, seyrek ola-

rak bilateral interstisyel, bir olgu-

da ise önce lokalize pnömonik,

daha sonra unilateral asimetrik

alveoler infiltrasyon vard› (Tablo

V ve VI) (Resim 1 ve 2).

Hastalar›n çekilen YRBT’leri,

PA grafileriyle uyumluydu. Tüm

olgularda de¤iflen düzeylerde

alveoler hipoksemi vard› (Tablo

III ve IV). Arteryel kan gazlar›n-

da ortalama PaO2 d e ¤ e r l e r i

53±17 mmHg (25 mmHg-78

mmHg aras›nda) idi. Olgular›n ortalama eritrosit sedimen-

tasyon h›z› 70±33 (11 mm/saat ve 96 mm/saat aras›nda) idi.

KBY sürecinde olan üç olguda trombosit say›lar› normal de-

¤erlerinden daha düflüktü (Tablo III ve IV). KBY’li olguda

kanama zaman› belirgin olarak uzundu.

Tan›, klinik ve radyolojik incelemelerin yan› s›ra, 5 hasta-

da BAL, 2 hastada TBAB, 2 hastada PMAB ile koyuldu (Re-

sim 3). ‹ki hastada balgam incelemesiyle desteklendi (Tablo

V ve VI). MP’li olgularda ve G-P’li olguda, böbrek biyopsisi

ve postmortem böbrek biyopsisinde h›zl› ilerleyen glomerülo-

nefrit (rapidly progressive glomerulonefrit: RPGN) vard›.

Eritema multiformesi olan MP’li bir olguda deri biyopsisinde

lökoklastik vaskülit saptand›. 

Mitral darl›¤›na (MD) ba¤l› pulmoner hi-

pertansiyon (PH) ve KBY olan iki hastada

akci¤er infeksiyonu saptanmad› ve AH pri-

mer hastal›¤a ba¤land›. ‹kifler hastada

AGBMAb (+)’li¤i ile G-P ve p-ANCA

(+)’li¤i ile MP tan›s› ve di¤er nedenlerin

d›fllanmas›yla ‹PH tan›s› kondu. MD ve at-

riyal fibrilasyon nedeniyle varfarin alan

hastan›n sedimentasyon yüksekli¤i ve a¤›r

ekstrapulmoner semptomlarla klini¤i influ-

enza pnömonisine benziyordu. Ancak pro-

trombin zaman›n›n (PTZ) çok yüksek sap-

tanmas› üzerine hastan›n AH’si varfarin

afl›r› dozu ve MD’ye sekonder PH’ye ba¤-
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Tablo II. Grup II’de yer alan olgular›n demografik verileri, hastal›klar› ve

semptomlar›

H a s t a l a r A S Y Ü r i n e r D i ¤ e r Altta yatan AH’nin bafllang›ç 

s e m p t o m l a r › s e m p t o m l a r s e m p t o m l a r h a s t a l › k s e m p t o m l a r ›

I. Hemoptizi – Solukluk, Demir 2 y›l

19 yafl, E derin eksikli¤i

‹PH anemi anemisi

II. Hemoptizi, – Kar›n Mitral 6 saat

58 yafl, K Dispne, a¤r›s› darl›¤›

Varfarin

afl›r› dozu,

MD

I I I . Abondan A n ü r i , H i p e r t a n s i y o n , Tip-I DM, 15 gün

31 yafl, K hemoptizi, BFB diyabetik, KBY

Diyabetik dispne retinopati

nefropati

IV. Hemoptizi, – Solukluk Demir 15 gün

20 yafl, E öksürük eksikli¤i

‹PH anemisi

MD: Mitral darl›¤›

Tablo III. Grup I’de yer alan hastalar›n laboratuvar sonuçlar›

Hastalar ‹lk ‹zlem Trombosit ESH ANA RF P-ANCA Anti- PaO2

Hb Hb GBMAb MmHg

I. 6.9 5.4 Normal 95 - - - + 78

II. 9.3 6.7 185000 70 + 62

III. 5.6 4.6 Normal 96 - - - - 25

IV. 9.1 7.6 Normal 11 - - - - 76

V. 9.1 6.8 Normal 95 - - + - 60

VI. 7.6 5.7 Normal 97 - - - - 45

VII. 8.2 5.1 116.000 95 + - - - 37

ESH: Eritrosit sedimentasyon h›z›, ANA: Antinükleer antikor



land›. Hemoptizi saptanan hastalarda iki olguda melena da

vard› (Tablo V ve VI). Hastalar›n idrar bulgular› ve renal

semptomlar› vaskülitli ve G-P’li olgularda primer hastal›kla-

r›yla uyumluydu. G-P’lü bir olguda ÜSYE ve 30 paket/y›l si-

gara öyküsü vard›. Olgularda varfarin hariç, ilaç ve toksik

maddeyle temas yoktu.

AHS olgular›m›z›n geçirdikleri ortalama hemoptizi ata¤›

say›s› 2±1 (1-3) idi. AH ata¤›ndan tan› koyuluncaya kadar

geçen süre ortalama 135±228 gündü. (Alt› saat ile iki y›l ara-

s›nda). G-P sendromu ve MP saptanan hastalara pulse siklo-

fosfamid, oral steroid, kan transfüzyonu ve solunum yetersiz-

li¤ine yönelik destek tedavisi yap›ld›. Sistemik vaskülitli ol-

guda, etiyoloji tam belirlenemedi¤inden, Behçet hastal›¤›

bulunan olgu ise siklofosfamide ba¤l› hemorajik sistit geçirdi-

¤inden, yaln›zca pulse steroid tedavisi verildi. Hipoksemi ne-

deniyle tüm hastalar oksijen kulland›. ‹PH’li olgulardan bi-

rinde spontan düzelme nedeniyle sadece destek tedavisi, di-

¤er olguda ise asemptomatik ataklar nedeniyle, oral steroid

ve destek tedavisi yeterli oldu. Solunum yetersizli¤indeki ol-

gulara mekanik ventilatör (MV) deste¤i verildi (Tablo V).

Varfarin afl›r› dozu olan hastada taze plazma ve K vitamini,

G-P’li ve MP’li olgularda ise plazmaferez yap›ld›. KBY’li has-

tan›n tekrarlayan diyalizlerle ve desmopressin infüzyonu ile

hemoptizisi azald›. Yedi hasta (%64) tedaviye ra¤men yafla-

m›n› yitirdi.
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Resim 1. ‹PH’li olgunun PA akci¤er grafisinde orta ve alt zonlarda

bilateral alveoler infiltrasyonlar

Resim 2. ‹PH’li olgunun akut hemoraji ata¤›ndan 20 gün sonra

sonra çekilen YRBT’sinde bilateral buzlu cam manzaras› ve retikü-

lonodüler infiltrasyon

Resim 3. G-P’li olgunun postmortem akci¤er biyopsisinde alveol

lümenleri, eritrositler, hemosiderin yüklü histiositler ve fibrinle do-

luydu. (Hemotoxylen-Eosin x 40)



TARTIfiMA
Hemoptizi, anemi ve akci¤er grafisinde diffüz alveoler konso-

lidasyonlardan meydana gelen klinik ve radyolojik bulgular

triad› (AH) düflündürmekle birlikte, bu özellikler özgül de¤il-

dir ve bulunmayabilir. Hemoptizili baz› hastalarda AH bu-

lunmazken, AH’li baz› hastalarda asinuslar içerisindeki kana-

man›n proksimal hava yollar› ile serbest ba¤lant›s› bulunma-

d›¤›ndan masif kanamalarda bile hemoptizi yoktur [1-5]. Se-

rimizde de baz› olgularda hastal›¤›n bafllang›c› ve seyri esna-

s›nda balgamda çizgi fleklinde kan gelmesi, baz› olgularda ise

abondan hemoptizi ataklar› vard›. Anemi AH’li hastalarda

karakteristiktir. Henüz di¤er bulgular yokken anemi ön plan-

da olabilir. Tüm olgularda anemi varken,

‹PH’li bir olgu ilk ata¤›nda, sadece anemi

nedeniyle araflt›r›lm›flt›. Akut dispne ile

bafllayan akci¤er infiltrasyonlar› ve hemo-

tokritte ani düflmenin, kuvvetle DAH dü-

flündürmesi gerekir [4,5]. Olgular›m›zdaki

bulgular bununla uyumluydu.

Ciddi AH, öksürük, raller, hipoksemi ve

belirgin solunum yetersizli¤iyle sonuçlana-

bilir [1-5]. Hastalar›m›z›n arteriyel kan gaz-

lar›nda a¤›r-hafif alveoler hipoksemi mev-

cuttu (Tablo III ve IV). 

AHS’lerde akci¤er grafilerinde, apeksleri

tutmayan, bilateral, alveoler konsolidasyon

görülür. Nadiren, perihiler retikülasyon,

minimal gezici infiltratlardan, massif paran-

kimal konsolidasyona çeflitli bulgular ve tek

tarafa yo¤unlaflm›fl asimetrik infiltrasyonlar

görülebilir. AH yinelemezse infiltrasyonlar,

3 gün içinde temizlenir ve yerini retiküler

bir görünüme b›rak›r. Retiküler opasiteler

önceleri kaybolur, ancak yinelemeler son-

ras› fibroza ilerleyebilir [1-6]. YRBT’de aktif

dönemde alveoler infiltrasyon, subakut faz-

da yama fleklinde buzlu cam alanlar› ve dif-

füz nodüller görülür [7]. Olgular›m›zda

ataklar› s›ras›ndaki akci¤er grafilerinde, bi-

lateral alveoler, daha seyrek interstisyel,

asimetrik alveoler veya lokalize pnömonik

infiltrasyonlar bulunuyordu. ‹PH’li olguda

ise AH ata¤›ndan 20 gün sonra çekilen

BT’de buzlu cam görünümü mevcuttu. 

Sistemik vaskülitlerde pulmoner vasküler

inflamasyon, kapillerlerde daha belirgindir.

Pulmoner kapilleritli (PK) hastalarda s›k-

l›kla DAH görülmektedir. PK akci¤er bi-

yopsisi bulgular›na dayanan histopatolojik

bir tan›d›r, s›kl›kla sistemik bir vaskülite iflaret eder, özgül bir

etiyolojiyi göstermez. 

AHS nedeni olarak, otoimmün etiyoloji saptanan siste-

mik vaskülit, KVH ve AGBM hastal›¤› gibi hastal›klar›n

hepsinde akci¤er biyopsisinde kapillerit saptanabilir. ‹PH

otoimmün etiyoloji ile aç›klanmas›na ra¤men biyopside PK

yoktur [2-4].

PK ve DAH’nin ay›rt edilmesi tan›, tedavi ve prognoz aç›-

s›ndan önemlidir. Kapillerit bulunan AHS’li hastalarda bafl-

l›ca klinik özellikler flunlard›r: AH triad› (anemi, hemoptizi,

bilateral alveoler infiltrasyonlar) ile sistemik vaskülitin akci-

¤er d›fl›ndaki sistemik belirtileri (renal, gastrointestinal sis-

tem, deri, göz ve di¤er sistem bulgular›), trombositlerin say›
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Tablo IV. Grup II’de yer alan olgular›n laboratuvar sonuçlar›

Hastalar ‹lk ‹zlem Trombosit ESH ANA RF P-ANCA Anti- PaO2

Hb Hb GBMAb MmHg

I. 4.3 5.5 Normal 36 - - - - 65

II. 9.1 8.1 Normal 95 - - - - 47

III. 6.3 4.2 137000 35 - - - - 40

IV. 5.2 4.3 Normal 40 - - - - 51

ESH: Eritrosit sedimentasyon h›z›, ANA: Antinükleer antikor

MV: Mekanik ventilatör, PMBB: Postmortem böbrek biyopsisi

Tablo V. Grup I’de tan› yöntemleri, tedavi ve prognoz

Vaka Tan› yöntemleri Atak say›s› Tedavi Prognoz

I. BAL 3 Pulse siklofosfamid, KBY,

G-P Sendromu oral steroid, ölüm

plazmaferez 

II. TBAB, renal 2 Pulse siklofosfamid, Tedavide

MP biyopsi oral steroid, 

plazmaferez, MV

III. Balgam 1 Pulse steroid Ölüm

Sist. vaskülit

IV. BAL 3 Pulse steroid, Tedavide

Behçet hast. Kodein

V. TBAB, BB 2 Pulse siklofosfamid, Ölüm

MP oral steroid, 

Azotiopurin, MV

plazmaferez

VI. PMAB 1 Pulse siklofosfamid, Ölüm

G-P PMBB oral steroid, MV

sendromu Plazmaferez

VII. PMAB 2 Pulse siklofosfamid, Ölüm

SLE oral steroid, MV



ve fonksiyon olarak normal olmas› ve belirgin koagülasyon

defekti bulunmamas›d›r [2,3]. Akci¤erde kapilleritin gözlene-

bildi¤i I. grup olgular›m›zda, benzer bulgular saptad›k. 

Histolojik olarak DAH saptanan hastal›klarda ortak özel-

lik, alveoler boflluklarda yeni kanaman›n varl›¤›, alveoler

boflluklar ve interstisiumda hemosiderin yüklü alveoler mak-

rofajlard›r [1,5]. PK’ya neden olan hastal›klarda akci¤er bi-

yopsisinde nötrofil infiltrasyonu ile kapiller duvar nekrozu,

interstisyel eritrositler ve/veya hemosiderin gibi karakteristik

histopatalojik özellikler saptanmaktad›r [2,3]. Postmortem ve

TBAB ile alveoler hemoraji saptanan olgular›m›zdaki biyop-

si bulgular› bunlarla uyumluydu. Akci¤er biyopsi örnekleri-

nin ›fl›k mikroskopisinin yan› s›ra, immünofluoresan (‹F) ve

elektron mikroskopisi (EM) incelemelerinin yap›lmas› gere-

kebilir [2,3]. ‹F mikroskopi ile immün kompleks depolanma-

s› gösterilmekle birlikte, akci¤erin ‹F boyanmas› zordur ve

bazen yanl›fl yoruma yol açabilir [4]. Serimizde AH’li hasta-

larda, tedavide kullan›lan ba¤›fl›kl›¤› bask›lay›c› ajanlar in-

feksiyon ve hava kaça¤› gibi komplikasyonlar› alevlendirebi-

lece¤inden, olgular›m›za tan› amac›yla torakoskopik biyopsi

veya aç›k akci¤er biyopsisi (AAB) yap›lmad›.

O‹AH ve GN birlikte bulunabilece¤inden idrar inceleme-

si veya BFB olan AH kuflkusu olan olgularda böbrek biyopsi-

si (BB) yap›lmal›d›r. BB’sinde s›kl›kla RPGN saptan›r [4].

MP’li olgularda ve G-P sendromlu bir olguda BB’de RPGN

saptand›. Özellikle O‹AH’de etiyoloji BB, klinik ve seroloji

ile tan› desteklendi¤inde akci¤er biyopsisinin yap›lmas›na

gerek kalmayabilir [4,5]. AHS’lerde hastal›¤›n fliddeti, altta

yatan etiyolojiye ba¤l› olarak, asemptomatik infiltrasyonlar-

dan, fulminant solunum yetersizli¤i ve ölüme kadar giden de-

¤iflik bir tablo sergiler [4,5]. Birinci gruptaki olgulardan iki-

sinde ilk atakta pnömoni olarak de¤erlendirilen asemptoma-

tik infiltrasyon varken, dört olguda daha sonraki ataklar›nda,

fulminan solunum yetersizli¤i nedeniyle MV deste¤i zorunlu

olmufltu. 

BAL s›v›s›nda belirgin kan görünümü,

hemosiderin yüklü alveoler makrofajlar,

pürülan sekresyonlar›n olmamas›, infeksi-

yonun olmad›¤›n› gösteren tan› yöntemle-

riyle birlikte pulmoner infiltrasyonlar›n ne-

deni olarak kuvvetle AH’yi destekler [4,5].

DAH’li bu 11 vakada AH nedeni olarak

çeflitli hastal›klar saptand›. Olgular›m›z ara-

s›nda Wegener Granülomatozu (WG) tan›-

s› konulan hasta yoktu. Jennings ve arka-

dafllar›n›n [8] yapt›¤› PK’nin çeflitli akci¤er

biyopsileri ile kan›tland›¤› 29 DAH’li has-

tay› kapsayan geriye dönük bir çal›flmada,

MP’li hastalar %21, WG’li %17, SLE %14

ve seroloji negatif, sadece PK saptanan ol-

gular %28, di¤er kollajen doku ve sistemik hastal›klar olgula-

r›n %20’sini oluflturuyordu. 

O‹AH nedeni olarak G-P sendromu, daha çok genç er-

keklerde ortaya ç›kan, DPH, glomerülonefrit ve dolaflan

AGBMAb’nin bir triad› olarak tarif edilir [1-5,9,10]. Bu tri-

adla G-P sendromu tan›s› alan her iki hastam›z da genç er-

kekti. G-P sendromunda, olgular›n 2/3’ünde bafllang›çta bu-

lunan, dispne ve hemoptizi gibi pulmoner semptom ve bulgu-

lara, hastal›k ortaya ç›k›nca, hematüri, proteinüri ve yüksel-

mifl serum kreatinin düzeyleri eklenir. Üçte bir olguda ise

GN ve KBY ön planda iken, AH daha sonra bu tabloya ek-

lenir [1-5,9,10]. Bir olgumuzda da benzer flekilde KBY gelifl-

tikten sonra, hasta hemodiyaliz program›nda iken AH gelifl-

miflti [10]. G-P sendromunun sigara, viral infeksiyon ve tok-

sik maddeye maruz kalma ile iliflkisinden bahsedilmektedir

[4,5]. Bizim bir olgumuzda da sigara öyküsü ve yak›n zaman-

da geçirilmifl viral infeksiyon öyküsü vard›.

O‹AH nedeni olarak MP hem orta çapl› arterleri, hem kü-

çük çapl› damarlar› (kapillerler dahil) tutmas› ile klasik peri-

arteritis nodozadan ayr›l›r. Hastal›¤›n son y›llarda p-ANCA

ile iliflkisi gösterilmifltir. MP’de vakalar›n %20-30’unda DAH

görülür. DAH’li olgular›n %100’ünde renal tutulum ile p-

ANCA pozitifli¤i mevcuttur [4,5,11]. MP’li olgular›m›zdaki

klinik ve serolojik bulgular bunlarla uyumluydu.

Bir olgu DAH nedeni saptanamadan pulse steroid tedavi-

si bafllanmas›na ra¤men yaflam›n› yitirdi. Olgu sistemik vas-

külit olarak kabul edildi.

‹PH olgular›n çok az›nda GN ve birlikte serolojik anormal-

likler olmadan, O‹AH’ye yol açan, nedeni bilinmeyen bir

hastal›kt›r. En s›k on yafl›ndan küçük çocuklarda görülmekle

birlikte, herhangi bir yaflta, iki olgumuzda oldu¤u gibi, genç

eriflkinlerde olabilir. Hafiften, ölümcül bir tabloya kadar fark-

l› klinik seyirleri vard›r [1-5,12-14]. Bu bulgular›n ›fl›¤› alt›n-

da ‹PH tan›s› alan iki olgumuz halen asemptomatiktir. 

Behçet hastal›¤› immün kompleks birikimine ba¤l›, her
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BAL: Bronkoalveoler lavaj, TBAB: Transbronfliyal akci¤er biyopsisi

Tablo VI. Grup II’de tan› yöntemleri, tedavi ve prognoz

Vaka Tan› yöntemleri Atak say›s› Tedavi Prognoz

I . B A L 2 Oral steroid, kan A s e m p t o m a t i k

‹PH transfüzyonu

II. Balgam 1 Pulse steroid. Ölüm

Kumadin Taze donmufl

afl›r› dozu, MD plazma, K vitamini

I I I . T B A B 3 S›k hemodiyaliz. KBY nedeniyle

KBY Desmopressin ölüm

IV. BAL 1 Semptomatik tedavi. A s e m p t o m a t i k

‹PH Kan transfüzyonu



çaptaki pulmoner arter (PA), ven ve kapillerleri tutan lenfo-

sitik ve nötrofilik nekrotizan bir vaskülittir. Akci¤er tutulu-

mu nadirdir ve hemoptizi ataklar› fleklinde görülür. PA’lar›n

akut inflamatuar destrüksiyonu, pulmoner arter anevrizmala-

r›n›n (PAA) rüptürü, pulmoner infarktüs veya yayg›n kapil-

lerit sonucu pulmoner hemoraji görülebilir [2,3,14]. AH ta-

n›s› alan, Behçet hastal›¤› bulunan olgumuzun toraks BT’sin-

de PAA saptanamad›.

SLE’de DAH nadir, ancak ciddi bir komplikasyondur ve

mortalitesi yüksektir. DAH, SLE’nin di¤er akci¤er bulgular›

ile birlikte görülebilir veya ilk belirtisi olabilir. SLE’li hasta-

larda, DAH tan›s› için akci¤er biyopsisi gerekebilir ve EM’de

alveol duvarlar›nda immün kompleksler görülebilir [1-5,15]

SLE’li bir olgumuzda PMAB’de saptanan AH mevcuttu.

Tip-1 DM’ye ba¤l› diyabetik nefropatili, AH nedeni ola-

rak f›rsatç› infeksiyonlar bulunamayan bir olguda, kontrendi-

kasyona ra¤men yap›lan TBAB ve BAL örnekleri ile AH

saptand›. ‹lerlemifl renal yetersizlikte kanama ve trombozun

parodoksal varl›¤›ndan kaynaklanan hemostatik sistemin

sa¤l›ks›z bir dengesi vard›r. Kanama, azalm›fl kapiller resistans

ve trombosit disfonksiyonundan kaynaklan›r. Ortalama

trombosit say›s› sa¤l›kl› kontrollere göre, hemodiyaliz hasta-

lar›nda, afl›r› tüketim ve yetersiz üretim nedeniyle daha dü-

flüktür. Üremide kanama diatezinin iflareti, uzam›fl kanama

zaman› testidir [17]. Bu olgumuzda da kanama zaman› belir-

gin olarak uzundu.

Varfarin gibi antikoagülanlar›n kullan›lmas›na ba¤l›

komplikasyon olarak DAH nadiren tarif edilmifltir. ‹lac›n ke-

silmesiyle k›sa sürede infiltrasyonlar kaybolur [18,19]. Kardi-

yak kökenli venöz hipertansiyon özellikle MD’de, AH’nin

klasik bir nedenidir [4,5]. Olgulardan birinde DAH,  kuma-

din kullan›m› ve MD’ye sekonder pulmoner hipertansiyona

ba¤land›. Hasta steroid ve destek tedavisine ra¤men yaflam›-

n› yitirdi.

AH solunum yetersizli¤i geliflmeden önce erken tan› ve

tedaviye gereksinim gösteren ciddi bir sendromdur. Pulmo-

ner ödem ve infeksiyon olmad›¤› gösterilen, ciddi, fulminant

O‹AH’de birkaç saatlik gecikme bile, ölümle sonuçlanabile-

ce¤inden yüksek doz intravenöz metil-prednizolon 3 gün

boyunca günde 1 gram olarak (altta yatan etiyolojiye bak›l-

maks›z›n) hemen verilmelidir. Siklofosfamid ve di¤er ba¤›-

fl›kl›¤› bask›lay›c› ilaçlar, bu ilaçlarla tedaviyi gerektiren öz-

gül bir tan› kan›tlanana kadar verilmemelidir [2-5]. AH’de

nedene yönelik tedaviye ek olarak kortikosteroidler, her va-

kada yararl›d›r, ancak infeksiyon varl›¤›nda steroidden sak›-

n›lmal›d›r [5]. Bizim vaskülitli olgular›m›zda asemptomatik

AH ataklar›, primer hastal›k ile tedavi edilmifl, pulse siklofos-

famid ve steroid tedavisi daha sonraki AH ataklar›nda veril-

miflti. AH’de infeksiyon kesin olarak d›fllan›ncaya  kadar ge-

nifl spektrumlu antibiyotikler verilmeli, BFB bulgular› varsa

ve ay›r›c› tan›da G-P sendromu da düflünülüyorsa plazmaferez

de yap›lmal›d›r [3,4,5]. Bizim olgular›m›z da bu ilkeler eflli-

¤inde tedavi edildi.

Sonuç olarak, AHS’ler, radyolojik olarak diffüz pnömoni

veya pulmoner ödemden zor ayr›lan ve s›k görülmeyen bir

durum olmas›na ra¤men, anemi, hemoptizi, diffüz akci¤er in-

filtrasyonlar› ve/veya sistemik semptomlar olan olgularda dü-

flünülmelidir. Mortalitesi yüksek bir tablo olmakla birlikte,

erken tan› ve tedavi ile hastan›n yaflama flans› art›r›labilir. 
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