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OZET

Alveoler hemorajik sendromlar (AHS), alveoler septalardaki harabiyete bagli, alveoler bogluklar igine olusan yaygin kanama sonucu,
dispne, hemoptizi, anemi ve akciger grafisinde bilateral alveoler konsolidasyonlara yol acan bir grup heterojen hastaliktir. Bu calisma

sik gorilmeyen bu sendromlarin, altta yatan etiyolojik faktorleri, tan1 ve tedavi yontemlerini degerlendirmek amaciyla planlandi.
Alveoler hemoraji tanistyla izlenen 11 hasta (8E, 3 K, ortalama yas 40+17) geriye doniik olarak incelendi. Klinik, radyolojik ve sero -
lojik incelemelerin yan1 sira, bronkoalveoler lavaj (BAL), transbronsiyal akciger biyopsisi (TBAB), postmortem akciger biyopsisi
(PMAB) ve balgam incelemesiyle tan1 koyuldu. Altta yatan hastaliklar Good-Pasteur sendromu (G-P), mikroskopik polianjit (MP), sis -
temik lupus eritamatoz (SLE), sistemik vaskiilit, Behcet hastalig, idiyopatik pulmoner hemosiderosis (IPH), varfarin agir1 dozuyla bir -
likte mitral darligi (MD) ve kronik bobrek yetersizligiydi (KBY). Sistemik vaskiilit ve Behget hastalig1 olan hastaya pulse steroid, G-P

sendromlu ve MP’li olgularda pulse siklofosfamid, oral steroid ve plazmaferez, varfarin agir1 dozu ve MD olan hastaya steroid, taze plaz -
ma ve K vitamini, IPH’li olguya oral steroid ve kan transfiizyonu, KBY’li hastaya tekrarlayan hemodiyaliz ve desmopressin tedavisi ya -
pildi. Alt1 hastada akut solunum yetersizligi vardi, dordii mekanik ventilatore gereksinim gosterdi. Yedi hasta (%64) tedaviye ragmen

yasamuni yitirdi. Sonug olarak diffiiz alveoler hemoraji (DAH), solunum yetersizligi gelismeden 6nce erken tani ve aragtirmalara gerek -

sinim gosteren ¢ok sayidaki immiin ve nonimmiin hastaligin kétii sonuglanan bir komplikasyonudur.
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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), Behget’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 Behcet’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.

Key words: alveolar hemorrhagic syndrome, diffuse pulmonary hemorrhage, pulmonary capilleritis

Yazisma adresi: Yrd. Dog. Dr. F. Sema Oymak
Erciyes Universitesi G6giis Hastaliklan AD P.K. 38039 Kayseri
Tel: (0352) 437 49 37/21906; e.posta: fsoymak@yahoo.com

52 TORAKS DERGiISi » CiLT3, SAYI1 ¢ NiSAN 2002



Alveoler Hemorajik Sendromlar-Klinik, Patolojik ve Radyolojik Ozellikler: On Bir Olgu Analizi

GIRiS

Alveoler hemorajik sendromlar (AHS), alveoler septalar-
daki harabiyete bagli olarak, alveoler bogluklar icine olu-
san yaygin kanama sonucu, dispne, hemoptizi, anemi ve bi-
lateral alveoler konsolidasyonlara yol agan bir grup hetero-
jen hastaliktir. AH pulmoner biyopside kapilleritin varligi-
na, altta yatan hastaliklarin immiin kaynakli olup olmama-
sina ve hastanm immiin durumuna gore siniflandirilabilir
[1-5].

Otoimmiin alveoler hemoraji (OIAH) pulmoner kapiller-
lerin diffiiz harabiyetinden kaynaklanir, vaskiilitli hastalarda,
G-P sendromunda, kollajen vaskiiler hastaliklarda (KVH),
pulmoner-renal sendromun bir pargast olarak bulunabilir.
OIAH’de pulmoner biyopsi yapilirsa, siklikla kapillerit sapta-
nir. Bu farkli sendromlart ayirt etme, siklikla bébrek biyopsi -
si ve serolojik ¢aligmalarla basarilabilir. AH’nin nonimmiin
nedenleri infeksiyonlar, hemostatik bozukluklar, venéz pul-
moner hipertansiyon, toksik ajanlar, ilaglar, baz1 tiimérler ve
tremidir [4].

Bagisikligi normal olan hastalarda en yaygin AH nedeni,
otoimmiin kaynakli iken, bagi-

BAL, TBAB bulgulari, varsa postmortem akciger biyopsisi
(PMAB), kan gazi degerleri, altta yatan hastaliklari, AH si-
rasinda uygulanan destek tedavisi, bagigiklig1 baskilayici te-
davi ve prognoz degerlendirildi.

Patolojik ve klinik olarak AHS tanisi alan hastalara etiyo-
lojiyi saptamak amaciyla yapilan sitoplazmik (c-ANCA) ve
periniikleer antiniikleer sitoplazmik antikor (p-ANCA), an-
tiglomeriiler bazal membran antikorlar1 (AGBMADb), ANA,
anti-dsDNA antikorlari, kompleman diizeyi, romatoid faktor
(RF), eritrosit sedimentasyon hizi (ESH), tam idrar incele-
mesi, siniis grafisi, bobrek biyopsisi, deri biyopsisi gibi yar-
dimcr tani testleri sonuglari geriye doniik olarak degerlendi-
rildi. Inhalasyon yoluyla toksik bir ajana maruz kalma oykii-
sii, aldig ilaglar, sigara ve uyusturucu aliskanligiyla ilgili bil-
giler dosyadan elde edildi. Ayni tabloya neden olan akciger
infeksiyonlarini diglamak igin yapilan balgamda ARB ve
gram boyama, kan kiiltiirii, bronkoskopik biyopsi, korumali
firga yayma ve kdiltiir sonuglart incelendi.

Hastalar, siniflandirmada AH etiyolojisi olarak pulmoner
biyopside, kapillerit varligina gore iki gruba ayrildi. Bu grup-

sikligt baskilanmig hastalarda en Tablo 1. Grup I’de yer alan olgularin demografik verileri, hastaliklar1 ve
sik goriilen neden, altta yatan in- semptomiar:
feksiyon veya akciger harabiyeti-
dir [1,5]. Hastalar ASY Uriner Diger Altta yatan | AH’nin baglangig
AH kesin olarak pulmoner bi- semptomlann | semptomlar semptomlar hastahk semptomlan
yopsiyle gosterilebilir. Ancak | I. Hemoptizi, | Hematiiri,
alveoler hemorajiyi belirlemede 28 yas, E dispne proteiniiri, Hipertansiyon | KBY T ay
klinik uygulamada gincel yon. | G-Fsendromu anur
tem, BALdir [4,5]. Radyolojik II. Hemoptizi, | Proteintiri, Eritem KOAH, 1 yil
olarak diffiz pnomoni veya pul- 68 yas, K balgam hematiiri, Multiforme | KBY
R MP oligiiri ates, artralji
moner ddemden ayrilmasi zor, .
nadir gorillen bu sendromlarin, I1I. Dispne,. ‘ Bel agrist Melena, Urolitiasis 2.5 ay
altta yatan etiyolojik faktorlerini 55 ya§’,E R BT ol ‘
) i Sistemik hepatomegali
incelemek, tani ve tedavi yon- | o.qilic
temleriyl degerlendir-
en{(erly ¢ prlogrkl)ozu e.ger §n 1rk V. Abondan - Korliik, oral | Behget 1 giin
mek amactyla bu gertye donu 46 yas, K hemoptizi aft, genital Hastaligt
galisma planland:. Behget hastaligi tilserasyon
V. Hemoptizi, | Proteinitiri, Ates,
GEREC VE YONTE M 48 yas, E dispne, hematiiri, solukluk, KBY 1 hafta
M-P ARDS oligiiri, BFB | melena
1995-2000 yillarinda AHS tani- : : —
. . B VI Dispne, Hematiiri, USYI KBY 1 hafta
siyla izlenen 11 hasta geriye do- o oo
41 yas, E hemoptizi, oligiiri, yakinmalart
niik olarak degerlendirildi. Has- | G.Psendromu | ARDS BFB
tal'flrm yast, cinsiyeti, hastalik sii- VIL Dispre, Proteindri, | Ates,
resi, semptomlari, AH ataklart st- 24 yas, E hemoptizi BFB hipertansiyon, | KBY 2 ay
rasinda ¢ekilen PA grafisi ve yiik- | SLE purpura

sek coziiniirlikli bilgisayarli ak-
ciger  tomografisi  bulgular:

(YRBT),

balgam muayenesi,

TORAKS DERGiISi o CiLT 3, SAYI 1 ¢ NiSAN 2002

ASY: Alt solunum yollart USYI: Ust solunum yolu infeksiyonu
ARDS: Akut solunum sikintist sendromu, BFB: Bobrek fonksiyon bozuklugu
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Tablo II. Grup II’de yer alan olgularin demografik verileri, hastaliklar1 ve terstisyel mflltrasyon vardi. Has-
semptomlar talarin AH ile bagvurduklari sira-
da var olan hemoglobin degerleri
Hastalar ASY Uriner Diger Altta yatan | AH'nin baglangig Tablo III ve IV’te goriildiigii gibi
semptomlar semptomlar semptomlar hastahk semptomlart ortalama 7.3+1.8 gr/dl (4.3-9.2
I Hemoptizi = Solukluk, Demir 2 yil gr/dl), izlem sirasinda elde edilen
19 yas, E derin- eksikligi hemoglobin degerleri ortalama
L — e 5.8+1.3 gr/dl (4.2 gr/d1-8.1 gr/dl
II. Hemoptizi, — Karin Mitral 6 saat arasinda) idi. Olgularin PA akci-
58 yas, K Dispne, agrist darligs ger grafilerinde siklikla bilateral
Varfarin o
B alveoler infiltrasyon, seyrek ola-
asir1 dozu,
MD rak bilateral interstisyel, bir olgu-
11 Abondan Aniiri, Hipertansiyon, Tip-1 DM, 15 giin da ise tnce 101_(31126 pno.momk,
31lyas K bemoptizi BEB diyabetik, KBY daha sonra unilateral asimetrik
Diyabetik dispne retinopati alveoler infiltrasyon vardi (Tablo
nefropati V ve VI) (Resim 1 ve 2).
IV. Hemoptizi, - Solukluk Demir 15 giin Hastalarin gekilen YRBT leri,
20 yas, E Oksriik eksikligi PA grafileriyle uyumluydu. Tiim
IPH anemist olgularda degisen diizeylerde

MD: Mitral darligr

lardaki hasta sayilar1 az oldugundan, yanilgilara neden olma-
mak amaciyla gruplar ayr1 ayr1 degerlendirilmedi ve istatistik-
sel calisma yapilmadi.

SONUCLAR

Tablo I ve II’de hastalarin demografik 6zellikleri, altta yatan
hastaliklar: ve klinik bulgular1 goriilmektedir. Hastalarin 8’i
erkek, 3’ti kadin olup, yaglar1 17 ila 68 arasinda degisiyordu
(ortalama yas 40+17). Hastalar pulmoner biyopsi 6zellikleri-
ne gore iki gruba ayrildi. Birinci grupta, pulmoner biyopside
kapillerit saptanan 7 hasta, ikinci grupta kapillarit saptanma-
yan 4 hasta bulunuyordu.

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

alveoler hipoksemi vardi (Tablo
III ve IV). Arteryel kan gazlarin-
da ortalama PaO, degerleri
53+17 mmHg (25 mmHg-78
mmHg arasinda) idi. Olgularin ortalama eritrosit sedimen-
tasyon hiz1 70£33 (11 mm/saat ve 96 mm/saat arasinda) idi.
KBY siirecinde olan ti¢ olguda trombosit sayilart normal de-
gerlerinden daha diistiktii (Tablo III ve IV). KBY’li olguda
kanama zamani belirgin olarak uzundu.

Tani, klinik ve radyolojik incelemelerin yani sira, 5 hasta-
da BAL, 2 hastada TBAB, 2 hastada PMAB ile koyuldu (Re-
sim 3). Iki hastada balgam incelemesiyle desteklendi (Tablo
V ve VI). MP’li olgularda ve G-P’li olguda, bobrek biyopsisi
ve postmortem bobrek biyopsisinde hizli ilerleyen glomeriilo-
nefrit (rapidly progressive glomerulonefrit: RPGN) vard:.
Eritema multiformesi olan MP’li bir olguda deri biyopsisinde
lokoklastik vaskiilit saptandi.

Mitral darligina (MD) bagli pulmoner hi-

Tablo III. Grup I’de yer alan hastalarin laboratuvar sonuclari pertansiyon (PH) ve KBY olan iki hastada
. . akciger infeksiyonu saptanmadi ve AH pri-

Hastalar Ilk IzZem Trombosit ESH ANA RF P-ANCA Anti- PaO, N N “ .
Hb  Hb GBMAb MmHg mer hastaliga baglandi. Ikiser hastada
AGBMADb (+)ligi ile G-P ve p-ANCA
L 69 54 Normal 95 - - + 78 (+)'ligi ile MP tanisi ve diger nedenlerin
II. 93 6.7 185000 70 + 62 dislanmastyla IPH tanist kondu. MD ve at-
IIL 56 46 Normal 96 . . 25 riyal fibrilasyon nedeniyle varfarin alan
Iv. 91 7.6 Normal 11 . . . 76 hastanin sedimentasyon yiiksekligi ve agir
V. 91 68 Normal 95 } i 4 i 60 ekstrapulmoner semptomlarla klinigi influ-
VI 76 57  Nommal 97 3 45 enza pndmonisine benziyordu. Ancak pro-
VIL 82 51 116000 95 . i § 37 trombin zamanmin (PTZ) c¢ok yiiksek sap-
tanmast lizerine hastanin AH’si varfarin

ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi, ANA: Antiniikleer antikor
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asir1 dozu ve MD'’ye sekonder PH'ye bag-
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Resim 1. IPH'li olgunun PA akciger grafisinde orta ve alt zonlarda

bilateral alveoler infiltrasyonlar

landi. Hemoptizi saptanan hastalarda iki olguda melena da
vardi (Tablo V ve VI). Hastalarin idrar bulgulart ve renal
semptomlart vaskiilitli ve G-P’li olgularda primer hastalikla-
riyla uyumluydu. G-P’lii bir olguda USYE ve 30 paket/yil si-
gara Oykiisii vardi. Olgularda varfarin harig, ilag ve toksik
maddeyle temas yoktu.

AHS olgularimizin gegirdikleri ortalama hemoptizi atag
sayist 2+1 (1-3) idi. AH atagindan tani koyuluncaya kadar
gegen siire ortalama 135+228 giindii. (Alt1 saat ile iki yil ara-
sinda). G-P sendromu ve MP saptanan hastalara pulse siklo-
fosfamid, oral steroid, kan transfiizyonu ve solunum yetersiz-
ligine yonelik destek tedavisi yapildi. Sistemik vaskiilitli ol-
guda, etiyoloji tam belirlenemediginden, Behcet hastalig
bulunan olgu ise siklofosfamide bagli hemorajik sistit gegirdi-
ginden, yalnizca pulse steroid tedavisi verildi. Hipoksemi ne-
deniyle tiim hastalar oksijen kullandi. IPH’li olgulardan bi-
rinde spontan diizelme nedeniyle sadece destek tedavisi, di-
ger olguda ise asemptomatik ataklar nedeniyle, oral steroid
ve destek tedavisi yeterli oldu. Solunum yetersizligindeki ol-
gulara mekanik ventilator (MV) destegi verildi (Tablo V).
Varfarin agir1 dozu olan hastada taze plazma ve K vitamini,
G-P’li ve MPli olgularda ise plazmaferez yapildi. KBY’li has-
tanin tekrarlayan diyalizlerle ve desmopressin infiizyonu ile
hemoptizisi azaldi. Yedi hasta (%64) tedaviye ragmen yasa-
munt yitirdi.

TORAKS DERGiISi  CiLT 3, SAYI 1 ¢ NiSAN 2002

Resim 2. [PH’li olgunun akut hemoraji atagindan 20 giin sonra
sonra cekilen YRBT’sinde bilateral buzlu cam manzarasi ve retikii-
lonodiiler infiltrasyon

Resim 3. G-P’li olgunun postmortem akciger biyopsisinde alveol
liimenleri, eritrositler, hemosiderin yiiklii histiositler ve fibrinle do-
luydu. (Hemotoxylen-Eosin x 40)
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Tablo IV. Grup I’de yer alan olgularin laboratuvar sonuclari da olabilir. Tam olgularda anemi varken,
IPH’li bir olgu ilk ataginda, sadece anemi
Hastalar Ilk Izlem Trombosit ESH ANA RF P-ANCA  Anti- PaO, nedeniyle arastirilmist. Akut dispne ile
Hb  Hb GBMAb MmHg baslayan akciger infiltrasyonlart ve hemo-
L 43 55 Normal 36 ) 65 tokritte ani diismenin, kuvvetle DAH dii-
IL 91 81 Nomal 95 ) ) ) ) 47 iﬂrlldijllrmisi gerlekir [4,15].d01gu1ar1mlzdaki
ulgular bununla uyumluydu.
iI\I/ 2; 1; ;\iii?; ig : : : ;Kl) Ciddi AH, oksiiriik, raller, hipoksemi ve
belirgin solunum yetersizligiyle sonuclana-
ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi, ANA: Antiniikleer antikor bilir [1-5]. Hastalarmzin arteriyel kan gaz-
larinda agir-hafif alveoler hipoksemi mev-
cuttu (Tablo III ve IV).

Tablo V. Grup I’de tam1 yontemleri, tedavi ve prognoz AHS’lerde akciger grafilerinde, apeksleri
tutmayan, bilateral, alveoler konsolidasyon
Vaka Tan1 yontemleri | Atak sayist | Tedavi Prognoz goriiliir. Nadiren, perihiler retikiilasyon,
L BAL 3 Pulse siklofosfamid, | KBY, minimal gezici infiltratlardan, massif paran-
C-P Sendhoim oral steroid, slim kimal konsolidasyona cesitli bulgular ve tek
plazmaferez tarafa yogunlagmis asimetrik infiltrasyonlar
1I. TBAB, renal 2 Pulse siklofosfamid, | Tedavide gorilebilir. AH yinelemezse infiltrasyonlar,
MP biyopsi oral steroid, 3 giin iginde temizlenir ve yerini retikiiler
plazmaferez, MV bir goriiniime birakir. Retikiiler opasiteler
111 Balgam 1 Pulse steroid Olim onceleri kaybolur, ancak yinelemeler son-
Sist. vaskiilit rasi fibroza ilerleyebilir [1-6]. YRBT’de aktif
IV. BAL 3 Pulse steroid, Tedavide | donemde alveoler infiltrasyon, subakut faz-
Behget hast. Kodein da yama seklinde buzlu cam alanlari ve dif-
V. TBAB, BB 2 Pulse siklofosfamid, | Oliim fiiz nodiiller goriilir [7]. Olgularimizda
MP oral §teroi§1, ataklari sirasindaki akciger grafilerinde, bi-
QZ(;&ZE;:;’ MV lateral alveoler, daha seyrek interstisyel,
: - — asimetrik alveoler veya lokalize pnémonik
glp 11?\1\;11131]33 . E?;lses:elfol?j?ﬁ\r/n ), | Gl infiltrasyonlar bulunuyordu. IPH'li olguda
sendromu Plazmafercz ise AH atagindan 20 giin sonra cekilen

VIL PMAB 2 Pulse siklofosfamid, | Oliim BT'de buzlu cam griindmi meveuttu.
SLE el iatte, WA Sistemik vaskiilitlerde pulmoner vaskiiler
inflamasyon, kapillerlerde daha belirgindir.

MV: Mekanik ventilatér, PMBB: Postmortem bobrek biyopsisi

TARTISMA

Hemoptizi, anemi ve akciger grafisinde diffiiz alveoler konso-
lidasyonlardan meydana gelen klinik ve radyolojik bulgular
triadi (AH) diisiindiirmekle birlikte, bu 6zellikler 6zgiil degil-
dir ve bulunmayabilir. Hemoptizili bazi hastalarda AH bu-
lunmazken, AH’li baz1 hastalarda asinuslar icerisindeki kana-
manin proksimal hava yollari ile serbest baglantist bulunma-
digindan masif kanamalarda bile hemoptizi yoktur [1-5]. Se-
rimizde de bazi olgularda hastaligin baslangici ve seyri esna-
sinda balgamda cizgi seklinde kan gelmesi, baz1 olgularda ise
abondan hemoptizi ataklari vardi. Anemi AH’li hastalarda
karakteristiktir. Heniiz diger bulgular yokken anemi 6n plan-

56

Pulmoner kapilleritli (PK) hastalarda sik-

likla DAH goriilmektedir. PK akciger bi-

yopsisi bulgularina dayanan histopatolojik
bir tanidir, siklikla sistemik bir vaskiilite isaret eder, &zgiil bir
etiyolojiyi gdstermez.

AHS nedeni olarak, otoimmiin etiyoloji saptanan siste-
mik vaskilit, KVH ve AGBM hastalign gibi hastaliklarin
hepsinde akciger biyopsisinde kapillerit saptanabilir. IPH
otoimmiin etiyoloji ile agiklanmasina ragmen biyopside PK
yoktur [2-4].

PK ve DAH’nin ayirt edilmesi tani, tedavi ve prognoz agi-
sindan 6nemlidir. Kapillerit bulunan AHSli hastalarda bas-
lica klinik ozellikler sunlardir: AH triadi (anemi, hemoptizi,
bilateral alveoler infiltrasyonlar) ile sistemik vaskiilitin akci-
ger disindaki sistemik belirtileri (renal, gastrointestinal sis-
tem, deri, goz ve diger sistem bulgular1), trombositlerin say1

TORAKS DERGiISi  CiLT3, SAYI 1 ¢ NiSAN 2002
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ve fonksiyon olarak normal olmasi ve belirgin koagiilasyon
defekti bulunmamasidir [2,3]. Akcigerde kapilleritin gozlene-
bildigi I. grup olgularimizda, benzer bulgular saptadik.

Histolojik olarak DAH saptanan hastaliklarda ortak 6zel-
lik, alveoler bosluklarda yeni kanamanin varligi, alveoler
bosluklar ve interstisiumda hemosiderin yiiklii alveoler mak -
rofajlardir [1,5]. PK’va neden olan hastaliklarda akciger bi-
yopsisinde nétrofil infiltrasyonu ile kapiller duvar nekrozu,
interstisyel eritrositler ve/veya hemosiderin gibi karakteristik
histopatalojik 6zellikler saptanmaktadir [2,3]. Postmortem ve
TBAB ile alveoler hemoraji saptanan olgularimizdaki biyop -
si bulgulart bunlarla uyumluydu. Akciger biyopsi drnekleri-
nin 1sik mikroskopisinin yant sira, immiinofluoresan (IF) ve
elektron mikroskopisi (EM) incelemelerinin yapilmas: gere-
kebilir [2,3]. IF mikroskopi ile immiin kompleks depolanma-
st gosterilmekle birlikte, akcigerin IF boyanmasi zordur ve
bazen yanlig yoruma yol agabilir [4]. Serimizde AH’li hasta-
larda, tedavide kullanilan bagisikligi baskilayict ajanlar in-
feksiyon ve hava kacgagi gibi komplikasyonlari alevlendirebi-
leceginden, olgularimiza tan1 amaciyla torakoskopik biyopsi
veya agik akciger biyopsisi (AAB) yapilmadi.

OIAH ve GN birlikte bulunabileceginden idrar inceleme-
si veya BFB olan AH kusgkusu olan olgularda bobrek biyopsi-
si (BB) yapilmalidir. BB’sinde siklikla RPGN saptanir [4].
MP’li olgularda ve G-P sendromlu bir olguda BB’de RPGN
saptandt. Ozellikle OIAH’de etiyoloji BB, klinik ve seroloji
ile tan1 desteklendiginde akciger biyopsisinin yapilmasina
gerek kalmayabilir [4,5]. AHS’lerde hastaligin siddeti, altta
yatan etiyolojiye bagli olarak, asemptomatik infiltrasyonlar-
dan, fulminant solunum yetersizligi ve ¢liime kadar giden de-
gisik bir tablo sergiler [4,5]. Birinci gruptaki olgulardan iki-
sinde ilk atakta pndmoni olarak degerlendirilen asemptoma-
tik infiltrasyon varken, dért olguda daha sonraki ataklarinda,
fulminan solunum yetersizligi nedeniyle MV destegi zorunlu
olmustu.

BAL sivisinda belirgin kan gériintimii,

gular %28, diger kollajen doku ve sistemik hastaliklar olgula-
rin %20’sini olusturuyordu.

OIAH nedeni olarak G-P sendromu, daha ¢ok geng er-
keklerde ortaya ¢ikan, DPH, glomeriilonefrit ve dolasan
AGBMADb’nin bir triadi olarak tarif edilir [1-5,9,10]. Bu tri-
adla G-P sendromu tanisi alan her iki hastamiz da geng er-
kekti. G-P sendromunda, olgularin 2/3’tinde baslangigta bu-
lunan, dispne ve hemoptizi gibi pulmoner semptom ve bulgu-
lara, hastalik ortaya ¢ikinca, hematiiri, proteiniiri ve yiiksel-
mis serum kreatinin diizeyleri eklenir. Ugte bir olguda ise
GN ve KBY 6n planda iken, AH daha sonra bu tabloya ek-
lenir [1-5,9,10]. Bir olgumuzda da benzer sekilde KBY gelis-
tikten sonra, hasta hemodiyaliz programinda iken AH gelis-
misti [10]. G-P sendromunun sigara, viral infeksiyon ve tok-
sik maddeye maruz kalma ile iliskisinden bahsedilmektedir
[4,5]. Bizim bir olgumuzda da sigara oykiisii ve yakin zaman-
da gecirilmis viral infeksiyon oykiisii vardi.

OIAH nedeni olarak MP hem orta capli arterleri, hem kii-
ciik capli damarlari (kapillerler dahil) tutmast ile klasik peri-
arteritis nodozadan ayrilir. Hastaligin son yillarda p-ANCA
ile iligkisi gosterilmigtir. MP’de vakalarin %20-30’unda DAH
goriilir. DAH’li olgularin %100’tinde renal tutulum ile p-
ANCA pozitifligi mevcuttur [4,5,11]. MP’li olgularimizdaki
klinik ve serolojik bulgular bunlarla uyumluydu.

Bir olgu DAH nedeni saptanamadan pulse steroid tedavi-
si baglanmasina ragmen yasamini yitirdi. Olgu sistemik vas-
kiilit olarak kabul edildi.

IPH olgularin ¢ok azinda GN ve birlikte serolojik anormal-
likler olmadan, OIAH'ye yol agan, nedeni bilinmeyen bir
hastaliktir. En sik on yagindan kiiciik cocuklarda goriilmekle
birlikte, herhangi bir yasta, iki olgumuzda oldugu gibi, geng
eriskinlerde olabilir. Hafiften, 6liimciil bir tabloya kadar fark-
11 klinik seyirleri vardir [1-5,12-14]. Bu bulgularin 15181 altin-
da [PH tanusi alan iki olgumuz halen asemptomatiktir.

Behget hastaligi immiin kompleks birikimine bagli, her

hemosiderin vyiiklii alveoler makrofajlar,

Tablo VI. Grup II’de tam1 yontemleri, tedavi ve prognoz

piiriilan sekresyonlarin olmamasi, infeksi-

yonun olmadigini gésteren tani yontemle- Vaka Tani yontemleri | Atak sayist | Tedavi Prognoz
riyle birlikte pulmoner infiltrasyonlarin ne- : an _
deni olarak kuvvetle AH’yi destekler [4,5]. iPH BAL Z S;is;it;r?n; an Aesmpiomeil

DAH’li bu 11 vakada AH nedeni olarak Y -

1 11. Balgam 1 Pulse steroid. Oliim
cesitli hastaliklar saptandi. Olgularimiz ara- .

i Kumadin Taze donmug

sinda Wegener Graniilomatozu (WG) tani- e dlerss, 0D Ap——
st konulan hasta yokru. Jennings ve arka- Ty TBAB 3 Sik hemodiyaliz. | KBY nedeniyle
daglarinin [8] yaptigi PK’nin gesitli akciger | gpy Dt sliim
biyopsileri ile kaniltlandlgl 29 .DAH li has- IV. BAL 1 Semptomatik tedavi. | Asemptomatik
tayl kapsayan geriye doniik bir ¢alismada, | jpy Kan transfizyonu
MP’li hastalar %21, WG’li %17, SLE %14

ve seroloji negatif, sadece PK saptanan ol-
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captaki pulmoner arter (PA), ven ve kapillerleri tutan lenfo-
sitik ve notrofilik nekrotizan bir vaskiilittir. Akciger tutulu-
mu nadirdir ve hemoptizi ataklar seklinde goriiliir. PA’larin
akut inflamatuar destriiksiyonu, pulmoner arter anevrizmala-
rinin (PAA) riiptiirii, pulmoner infarktiis veya yaygin kapil-
lerit sonucu pulmoner hemoraji goriilebilir [2,3,14]. AH ta-
nist alan, Behget hastaligi bulunan olgumuzun toraks BT’sin-
de PAA saptanamadi.

SLE’de DAH nadir, ancak ciddi bir komplikasyondur ve
mortalitesi yiiksektir. DAH, SLE'nin diger akciger bulgular
ile birlikte goriilebilir veya ilk belirtisi olabilir. SLE’li hasta-
larda, DAH tanisi icin akciger biyopsisi gerekebilir ve EM’de
alveol duvarlarinda immiin kompleksler goriilebilir [1-5,15]
SLE'li bir olgumuzda PMAB’de saptanan AH mevcuttu.

Tip-1 DM’ye bagh diyabetik nefropatili, AH nedeni ola-
rak firsat¢i infeksiyonlar bulunamayan bir olguda, kontrendi-
kasyona ragmen yapilan TBAB ve BAL o6rnekleri ile AH
saptand1. Ilerlemis renal yetersizlikte kanama ve trombozun
parodoksal varligindan kaynaklanan hemostatik sistemin
sagliksiz bir dengesi vardir. Kanama, azalmis kapiller resistans
ve trombosit disfonksiyonundan kaynaklanir. Ortalama
trombosit sayst saglikli kontrollere gére, hemodiyaliz hasta-
larinda, agir1 tiiketim ve yetersiz tiretim nedeniyle daha dii-
stiktiir. Uremide kanama diatezinin isareti, uzamis kanama
zamani testidir [17]. Bu olgumuzda da kanama zamani belir-
gin olarak uzundu.

Varfarin gibi antikoagiilanlarin kullanilmasina bagl
komplikasyon olarak DAH nadiren tarif edilmistir. Ilacin ke-
silmesiyle kisa siirede infiltrasyonlar kaybolur [18,19]. Kardi-
yak kokenli venoz hipertansiyon ¢zellikle MD’de, AH’nin
klasik bir nedenidir [4,5]. Olgulardan birinde DAH, kuma-
din kullanimi ve MD’ye sekonder pulmoner hipertansiyona
baglandi. Hasta steroid ve destek tedavisine ragmen yagami-
n1 yitirdi.

AH solunum yetersizligi gelismeden 6nce erken tani ve
tedaviye gereksinim gosteren ciddi bir sendromdur. Pulmo-
ner ddem ve infeksiyon olmadig1 gosterilen, ciddi, fulminant
OIAH’de birkag saatlik gecikme bile, éliimle sonuglanabile-
ceginden vyiiksek doz intravendz metil-prednizolon 3 giin
boyunca giinde 1 gram olarak (altta yatan etiyolojiye bakil-
maksizin) hemen verilmelidir. Siklofosfamid ve diger bagi-
siklig1 baskilayici ilaglar, bu ilaglarla tedaviyi gerektiren &z-
giil bir tan1 kanitlanana kadar verilmemelidir [2-5]. AH’de
nedene yonelik tedaviye ek olarak kortikosteroidler, her va-
kada yararlidir, ancak infeksiyon varliginda steroidden saki-
nilmalidir [5]. Bizim vaskiilitli olgularimizda asemptomatik
AH ataklari, primer hastalik ile tedavi edilmis, pulse siklofos-
famid ve steroid tedavisi daha sonraki AH ataklarinda veril-
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misti. AH’de infeksiyon kesin olarak dislanincaya kadar ge-
nis spektrumlu antibiyotikler verilmeli, BFB bulgular varsa
ve ayirict tanida G-P sendromu da diisiiniiliiyorsa plazmaferez
de yapilmalidir [3,4,5]. Bizim olgularimiz da bu ilkeler esli-
ginde tedavi edildi.

Sonug olarak, AHS'ler, radyolojik olarak diffiiz pnémoni
veya pulmoner ¢demden zor ayrilan ve sik gériilmeyen bir
durum olmasina ragmen, anemi, hemoptizi, diffiz akciger in-
filtrasyonlari ve/veya sistemik semptomlar olan olgularda dii-
siniilmelidir. Mortalitesi yiiksek bir tablo olmakla birlikte,
erken tani ve tedavi ile hastanin yasama sansi artirilabilir.
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