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La hemosiderosis pulmonar idiopatica
es una enfermedad poco frecuente, que
afecta principalmente a mifios y adultos
jovenes, caracterizindose anatoémica-
mente por el depésito de cantidades
anormales de hemosiderina en el parén-
quima pulmenar, ¥ clinicamente por
anemia, hemoptisis, hematemesis a veces
e insuficiencia respiratoria cardiaca, las
que conducen eventualmente a la
muerte.

El término “hemosiderosis pulmonar
idiopdtica™ es el mds corrientemente
empleado para designar esta enferme-
dad, aunque también se conoce por
otros nombres, como induracién parda
del pulmén, induracién parda progresi-
va idiopética del pulmén, enfermedad de
Ceelen-Gellerstedt, enfermedad de Cee-
lerr Montaldo, parpura pulmonar alér-
gicamente condicionada, asma hemorri-
£ica, etc.

Las primeras observaciones sobre esta
entidad las hizo Virchow® en 1851,
quien reporté la “induracién parda del
pulmén™ en autopsias de jovencitas sin
cardiopatia. Ochenta afios después, en

(*} Del Hospital Infantil Docente “Dr. An.
gel A, Ahalli™,
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1931, Ceelen dJescribié detalladamente
las alteraciones anatomopatolégicas,
atribuyendo la enfermedad a un defecto
del tejido intersticial del pulmén. En
1938 Montaldo'® comunicd sus observa-
ciones sobre un caso de anemia hemoli-
tica y hemosiderosis pulmonar, Gellers-
tedt,” en 1939, estudia dos casos, lanzan-
do la hipétesis etiopatogénica de wun
defecto estructural de los capilares pul-
monares, asociado a una miocarditis
crémica o subaguda. Ese mismo afio
Anspach' hizo el primer estudie radio-
logico de un caso de hemosiderosis pul-
monar, relacionando los hallazges de
autopsia con las alteraciones observadas
en las placas. En 1941 Glanzmann y
Walthard® sefialarr como causa una ano-
malia constitucional, heredo-familiar,
del pulmén, caracterizada por deficien-
cia de las fibras elisticas. Desde el punto
de wista clinico-radiolégico Walden-
strom®® piblicé en 1944 un exhaustivo
estudio. En 1948 Wyllie, Sheldon, Bo-
dian y Barlow® afiaden 7 casos obser-
vados por ellos a los 17 reportados hasta
esa fecha, haciendo una extensa revision
de la literatura. Pensaron que la enfer-
medad era debida, principalmente, a
una disminucién en el nimero de fibras
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elasticas. La pérdida de la elasticidad
pulmonar traeria como consecuencia un
estancamiente de lu sangre en la red
capilar, el que seria seguido de hemo-
rragia, diapedesis y depdsito de la he-
mosiderina. Steiner®* en 1954 hablé del
problema inmuno-hematolégico, reco-
mexrdando la esplenectomia como trata-
miento. En 1961 este mismo autor™
empleé el dcido tetraacético-etilenodia-
mino (EDTA) en la terapéutica de estos
enfermos. En 1960 Heiner, (Sears ¥
Kniker)," empleando técnicas de inmu-
nodifusién, descubren precipitinas con-
tra las proteinas de Ia leche de vaca en
el suero de algunos pacientes con neu-
mopatias crénicas. Varios de esos pa-
cientes presentaba cuadros tipicos de
hemosiderosis pulmonar idiopdtica.

El objetivo de esta comunicacién es
hacer el -primer reporte de un caso de
hemosiderosis pulmonar idiopdtica ob-
servado en Cuba, revisando brevemente
Ia sintomatologia y anatomia patolégica,
asi ccmo los criterios etio-patogénicoes v
terapéuticos que se tienen sobre esta
enfermedad,

RerorTE DEL Caso

La nifia 0. P. T., blanca, de 4 afios
de edad, concurrié por primera vez a
la comsulta externa de este hospital en
Enero de 1963 porque siémpre se en-
contraba cansada v sus familiares la
hallaban muy pilida. En Mayo de ese

afio trajeron de nuevo la nifia a la .

consulta, Presentaba en csta ocasidn tos
pertinaz y temperatura de 38 grados C,,
ademas de la astenia y de la palidez mar-
cada de piel ¥ mucosas sefialados antes.
En Junio hizo cuadro asmatiforme, por
lo que fue remitida al alergista, quien
indicé umr tratamiento desensibilizante,
acorde con los resultados de las pruebas
practicadas. En ninguna de estas prue-
bas cutineas se demostrd intolerancia a
Ia leche de vaca. La nifia procedia de

R..C, P.
ts. 28, 1965

una familia sana, donde no habia ante-
cedentes de tuberculosis ni de enferme.
dades alérgicas,

En Noviembre 4 ingresé en el hospi-
tal con el diagnéstico de crisis aguda
de asma y bronconeumonia. Desde 13
dias antes presentaba tos intensa, fiebre
de 30 grados C. y dismea. Al examen
fisico se constataron, come datos de
interés, cianosis de labios y ufias y ale-
teo masal. Tiraje supraesternal y sub-
costal, auscultindose roncus en amhos
campos pulmonares, con algunos sub-
crepitantes y gibilantes diseminades. La
frecuencia respiratoria era de 60 al mi-
nutc. El resto del examen fue esencial-
mente negativo. Al cabo del cuarto dia
de evolucién cayd la fiebre, desapare.
ciendo la disnea y el tiraje ¥ mejorando
la tos. La nifia se encomtraba aparente-
mente bien, pero persistian estertores
himedos en ambas bases pulmonares.
El diagnéstico radiolégico fue de bron-
coneumonia de los dos campos pulmona-
res, Loz fenémenos infiltrativos aclara-
ron algo al cabo de la semana de trata-
miento. El hemograma mostré una ane-
mia hipoecrémica discreta con 3,900,000
hematies y 10.5 g. de hemoglobina, sien-
do la concentracién hemoglébica cor-
puscular de un 28%:. Tenia 9,000 leuco-
citos con diferencial practicamente nor-
mal. El Mantoux resulté positive (X)
con ATB diluido (se habia vacunado -
con BCG en Enero de ese afio). La eri-
trosedimentacién (Westergren)} fue de
35 mms. a la hora. Las demis investi-
gaciorres practicadas entonces, serologia,
orinas y heces fecales, fueron negativas.
Se traté con prednisona, supositorios de
aminofilina y antibiéticos, tetraciclina,
penicilina ¥ kanamicina. Se dio el alta
a las dos semanas del ingreso, catalogin-
dose. como urr caso de bronconeumonia

y asma.
Al dia siguiente de estar en la casa
comienza falta de aire, presentando
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ademis astenia ¥ tos intensa, A los dos
dias se agudiza el cuadro, haciéndose
evidente cianosis de labios y ufias, por lo
que reingresa el 21 de Noviembre, es
decir, a los tres dias de haberse ido de
alta, Presentaba facies ansiosa, confir-
mandose la cianosis sefialada en la
anamnesis. La temperatura era de 37.7
grados C. Temia gran dificultad respi-
ratoria, con tiraje supraesternal e infra-
costal. Se percibian numerosos esterto-
res hiimedos finox v algunos roncus a
la auscultacién, en ambos campos pul-
monares. La frecuencia respiratoria era
de 80 al minuto. Los tonos cardiacos
estaban bien golpeados, sin que se aus-
cultaran soplos. El pulso era lleno y
ripido, siendo su frecuencia de 148 al
minuto, La presion arterial fue de 100
¥ 50, El higado rebasaba unos 2 ems. el
reborde costal. Durante este segundo
ingreso se consigna en la historia clinica
que los dedos de la nifia tomaban el
aspecto en palillo de tambor. La radio-
grafia mostré empeoramiento de las le-

siones pulinomares, con opacidades no
homogeneas, a forma de nédulos gruesos
y finos, confluentes, en ambos campos,
extendiéndose de los hilios hacia las
bases (fig. 1). El electrocardiograma

Fll' i' fﬂ de pulmmu Se aprecion

es :rljl rativas peri-hiliares, las que

.1:- cx-limdm hacia la periferia, tomando en
algunas zonas especto nodular.

Fig. 2: Examen citolégico del esputo, donde se observan numerosoy ma-

crifagos cargados de hemo
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hemosiderina (x 450).
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fue normal, encontrindoee silo tagqui.
cardia sinusal. S¢ hizo examen citolé-
gico del esputo, encontrindose numero-
sos nmeutrdfilos, algunos eosindfilos ¥
aburrdantes células macrofigicas carga-
das de hemosiderina (fig. 2), lo que
confirmé el diagnéstico de hemosidero-
sis, sospechado por uno de nrosotros
{AR). El examen bacteriologico de la
expectoracién fue negative de bacilos
de Koch, encont-indose sélo estafiloco-
cos albus coagulasa megativa y neisseria
catarthalis. En esta ocasién fue necesa-
rio mantener a la nifia en cimara de
oxigemo durante 4 dias, repitiéndose el
tratamiento con antibidticos (eritromi-
cina, kanamicina, penicilina) y cardio-
ténicos (lanatéside C.)

Mejoré paulatinamente, desaparecien-
do Ta fiebre, la disnea ¥ la cianosis al
cabo de los einco dias de evolucién. A
los 10 dias de ingresada se repitié la
radiografia de pulmones, comprobindo-
se mejoria err el aspecto de las lesiones,
pero sin desaparicion del estado inflama.
torio broncopulmonar, el que aparecia
entonces en forma de grinulos mis finos.
Permanecié en el hospital durante un
mes, siendo dada de alta el 21 de Di-
ciembre. Se indicé come tratamiento
prednisona v gluconato ferrose.

Er Marzo de 1964 se hizo un nuevo
hemograma por cousulla exlerna que
resulté normal. También se investigd
sangre oculta en heces fecales (benzi-
dina), siendo negativa la prueba. Siguidé
aparentemente bien hasta Abril, en que
es vista de puevo porque habia presen-
tado esputos hemoptoicos durante 3 6 4
dias, durante el eurza de un cuadro ca-
tarral. Esta vez wo presentd disnea ni
fiebre. Se constaté la aparicién de pe-
queiias adenopatias cervicales v al exa-
men de los pulmones sélo se encontra-
ban escazos estertores hiimedos en ambas
bases.

La nifia se agravé siabitamente el 4
de Mayo, reingresando ese mismo dia a

. C. P.
I-E:n.c 28, 1965

las 11 de la noche, con disnea, cianosis,
fiehre ¥ estado semicomatoso. Fallecid
el dia 5 a las 7 v 30 am. Al examen se
comprobé temperatura de 38 grados C.,
facies ansiosa, con aleieo masal ¥ ciano-
gis de los labios. Palidez de piel y mu-
cosas. La disnea era intensa, con tiraje,
siendo la frecuencia respiratoria de 100
al minuto, La respiracién era ruidosa,
con numerosos roncus ¥ subcrepitantes
gruesos ¥ finos diseminados en ambos
campos pulmonares, Al examen cardio-
vascular solo se encontrd taquicardia
de 140 al miruto. La nifia fallecio a las
pocas horas de ingresada, presentando
al final expectoracién de color rosado.
Fue tratada con csteraides por via endo-
venosa, oxigeno, antibiéticos v cardio-
tonicos. En la autopsia contrastaba el
aspecto eutrdfico del caddver con la
intensa  palidez e piel ¥ mucosas.
Presentaba dedos en palillo de tambor,
aprecidndose pequefias adenopatins cer-
vicales. Al examenr del térax no se en-
contrdé liquido ni adherencias en la
cavidad pleural.

El timo se encontraba aumentado de
tamaiio, con un peso de 40 gramos. Los
pulmones (figs. 3 y 4} eran de color rojo
vinoso oscuro, encontrindose endureci-
dos, con aspecto de condensacién em
todos los l6bules. El derecho pesé 350
gramos ¥ ¢l izquierde 275 gramos. La
pleura visceral se encontraba engrosada
en ambos. Se encontraron adenopatias
paratraqueales izquierdas de gran tama-
no, de color rejo vinoszo, parecido al
de loz pulmones, El examen maecrosco-
pico de laz otraz visceras mo mostrd
alteraciones importantes.

Al microscopio se encoirtrd que nu-
merosos macréfagos cargados de hemo-
siderina ocupaban la mayor parte de los
alvéalos pulmonares (figs. 4 ¥ 5), con
espesamiento ¥ fibrosis de los tabiques
interalveolares. Infiltrado inflamatorio
discreto. La coloracién de Verhoeff de-
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Fig. 3: Fotografia de los pulmones. Se destncan las groesas adenopating
medinstinicas ¥ ln coloracidn oscara de fn superficie pulmonar,

Fig. 4: Corte horizontal del pulmdn. Se aprecian Ias bandasz de fibrosis v Ia
eoloracidn oscura del parénguinm.

s R. C. P. _
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Fig. 5: Imagen a menor aumento del pulmén (x 100). Se nota la moderada
Jibrogis pleural ¥ septal ¥ lox grandes acimulos hemosidéricos intra-
alveolares.

Fig. 6: Fotografia a mayor aumento de un alvéolo pulmenar (x 400). Se
observa gran cantidad de macr&fnga; n?rg-udas de hemosiderina (coloracidn
erles),

. P.
28, 1985
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Fig. 7: Corte de ganglio mediastinico a menor aumento (x 100}, Se observa
ol depdsito hemosidérico sub-capsular,

mostrd alteracioncs en las fibras elds-
ticas de la trama pulmonar, encontrin-
dose algunas fragmentadas, Habia con-
gestion de los gamglios mediastinicos,
hallindose también en ellos gran canti-
dad de macrdfagos repletos de hemosi-
derina (fig. 6).

COMENTARIOS

La evolucidon de esta enfermedad ce
caracteriza por brotes agudos, duramte
los cuales se exacerban los sintomas, ¥
periodos de calma pricticamente asinto-
miticos o con persistencia de manifes-
taciones minimas. Su duracién total
puede ser corta, de algumos dias (19} o
semanas (17), o bien prolongarse du-
rante varics afios, siendo el promedio
de supervivencia de 2 ¥ medio afios (19),

El cuadro clinico puede instalarse
bruscamente, con aparicién sibita de
disnea, hemoptisis y anemia, o bien pau-
latinamente, presentando los enfermos
tos pertinaz y crémica, palidez, fatiga
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ficil, estacionamiento en el peso cor
poral ¥ ocasionalmente esputos con
estrigs  sanguineolentas o vémitos con
sangre deglutida.

La principal caracteristica de csta en-
fermedad, una vez desarrollada, la cons.
tituye la asociacién de manifestaciones
respiratorias agudas v repetidas con uma
anemia ferripriva intensa. Durante las
crisis suele encontrarse hepatoesplenc-
megalia moderada, asi como pequefias
adenopatias. Es evidente la palidez de
piel ¥ mucosas, aumgue en ocasiones,
cuando hay dificultad respiratoria gra-
ve, puede haber cianosis. En algunos
cazos ge ha sefialado subictere'. La ta-
quicardia genera'mente es marcada. Los
cacos de larga duracién muestrar dedos
en palillo de tambor, como ocurre en
otras neumopatias cronicas. A veces los
enfermos se quejan de dolores abdomi-
nales o toricicos, sobre todo subester-
nales, los que se han atribuido a hemo-
rragias subpleurales. Casi siempre hay
elevacion de Ia temperatura durante las
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erisis; pero la fiebre no suele ser muy
alta, pasando rara vez de 38 gradoes C.

Esta evolucién por “poussées™, si se
prolonga a través de varios afios, condu-
¢e a la fibrosis pulmonar v a la insufi-
ciencia respiratoria erdnica, la que com-
plicada con una insuficiencia cardiaca
conetituve la causa mis frecuente de
muerte. En otros casos el cpisodio final
ha rido una hemoptisis fulmimante,

Mientras mds larga es Ja evolucidn de
la enfermedad mis se toma el estado ge-
neral, encontrindose casi siempre estos
enfermos desnutridosz, distréficos, pu-
diendo llegar a la caguexia.

Los signos estetoacisticos no guardan
proporcién con las manifestaciones pul-
monares, pudiendo ser normal el exa-
men fisico del térax o hien constatarse
sblo signos de hronguitis, con rales dise-
minados,

El examen radioldgico también mues-
tra resultados variables. Puede ser, ex-
eepcionalmente, enteramente negati-
vo*:. La mayoria de las veces las lesiones
toman aspecto de infiltrados difusos pe-

hiliares que se extienden hacia la peri-
eria, respetando los vértices ¥ los senos
sosto-frénices®, *°, Los infiltrados pue-
den confluir, formando zonas extensas
de comdensacién. En otros casos la ima-
gen es micro-nodular, prendogranilica.
Mis que uwn cuadro radiolégico deter-
minado es caracteristica la evolucion,
con sus fases de mejoria y empeoramien-
to de las lesiones™, pudiendo en algunos
casos regresar los infiltrados hasta casi
desaparecer, o bien permanecer estacio-
narios.

El laboratorio ayuda al establecimien-
to del diagnodstico cuando se demuestran
les macréfagos cargados de hemosideri-
na (sideréfagos) en la expectoracidn o
en el contenide gistrico o bien en mues-
tras obtenidas por puncién aspiradora
del pulmén® o en biopsias logradas por
toracotemia. La sangre desglutida puede
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demostrarse en las heces por las prue-
bas de la berzidina y el guavaco.

El hemograma muesira una amemia
hipacrémica y microcitica, de intensidad
variable, la que se debe a las pérdidas
de sangre repetidas en el pulmén. La
serie blanca se encuentra poco alterada,
aunque a veces hay eosinofilia, la que
puede alcanzar cifras hasta de un 20%.

Puede o no haber reticulocitosis, Hay
hiperplasia del sistema eritropoyético en
€l medulograma. El hierro sérico se en-
cuentra disminuide y la capacidad fi-
jadora de hierro del suero esti normal
o aumentada, Las proteinas del suero
estim ligeramente disminuidas, siendo la
electroforesis normal o bien con altera-
ciones minimas de la fraccion globuli-
na'®, Las aglulininas en frio con fre-
cuencia son positivas en el suero de estos
pacientes. Sin embargo, la prueba de
Coombs es negativa, habiéndose repor-
tado un solo caso con Coombs positi-
vo*’, Las pruebas para investigar trae-
tornos de la coagulacién son normales.
La bilirrubinemia v el urobilinégeno
urinario estin ligeramente aumentados
durante las crisis hemorrigicas, debido
a la degradacién de la hemoglobina en
el parénquima pulmonar,

En la mayoria de los casos en los que
se ha practicado el cateterismo cardiaco
los resultados han side normales. En un
niamero muy reducido ge ha encontrado
hipertenzién en la arteria pulmonar*?®, ',

Las pruebas funcionales respiratorias
muestran generalmente disminuciér de
la capacidad vital®,

El prondstico de esta enfermedad se
pensd al principio que era indefectible-
mente fatal, ya que todos los casos estu-
diados entonees lo fueron en autopsias.
Al hacerse con mds frecuencia el diag-
nostico en vida, se ha comprobado que
el futuro de estos enfermos no es tam
sombrio como lucia antes, ya que un ni-
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mero apreciable de ellos, alrededor del
25%, curan completamente’®,

Las lesiones anatémicas estin casi to-
talmente circunscritas a los pulmones y
ganglios mediastinicos, no encontrim-
dose hemosiderosis en otros érgancs. Se
han descrito lesiones de miocarditis en
algunos casos*”. El aspecto de los pul-
mones es bastante caracteristico, de “in-
duracién parda”. Son de color amarillo-
rojizo, de consistencia dura, encontrém-
dose en su superficie pequefias hemo-
rragias subpleurales. Los ganglios hilia-
res y paratraqueales pueden encontrar-
se aumentados de tamafio.

El examen histolégico muesira una
gran cantidad de hemosiderina en el
parénquima pulmonar, la gue aparece
de color pardusco en las coloraciones
habituales, tifiéndose en azul intenso
con el ferrocianuro de potasio y el dcido
clorhidrico. Los alvéolos contienen he-
maties y macrifagos repletos de hemo-
siderina. Los tabiques interalveolares
estin aumentados de grosor, con infiltra-
cién de células cargadas de hemosideri-
nas e hiperplasia de las fibras reticula-
res y conjuntivas, la que puede llegar
a la esclerosis Las fibras elésticas estin
casi siempre afectadas, pudiendo estar
ausentes en algunas zonas. Umas estin
adelgazadas, fragmentadas. Otras apa-
recen con incrustaciones de hierro ¥
sales de caleio,

Seergel ¥ Sommers*® han descrito le-
siones que consideran tipicas de esta en-
*fermedad. Consisten esencialmente en
hiperplasia, degeneracidr y descamacidn
de las células epiteliales de los alvéolos,
con dilatacién y tortuosidad de los capi-
lares. Casi siempre hay grados variables
de fibrosis pulmonar difusa, con degene-
racidn de las fibras elisticas,

Nancekievill®, Jenseen, Vahlquist y
Agner y otros han comprobado, por
métodos histoquimicos, la sobrecarga
férrica del tejido pulmonar en casos de
hemosiderosis, hallando concentraciones
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de hierro muy elevadas en comparacién
cox las de casos normales. Por ejemplo,
Nancekievill'” encontré 542 mgs, de hie-
rro por cada 100 g. de tejido pulmonar
seco en casos de hemosiderosis ¥ 320 mg.
por ciento en pulmones normales. Jens-
sen ¥ col?” hallaron 1.97 mg. de hierro
hidrolizable por gramo de tejido enfer-
mo. En casos normales la cifra prome-
dio de hierro fue de 0,03 mg. por gramo
de tejido.

Aungue un cuadro muy parecido al
de esta enfermedad ha sido producido
experimentalmente en perros'® y otros
animales por la inyeccidn endotragueal
repetida de pequefias cantidades de san-
gre, aiin estd por dilucidar el mecanie-
mo intimo que provecan las hemorragias
pulmonares periddicas, Se han propues-
to numerosas hip6tesis’®, atribuyéndose
las extravasaciones sanguineas a defec-
tos anatémicos del parénquima pulmo-
rrar, sobre todo de las fibras eldsticas, las
que serian defectuosas o bien escasas en
mimero®, ®, ¥, y también de los capila-
res pulmonares’, Actualmente se inter-
preta la morfologia alterada de las fibras
eldsticas més bien como consecuencia
que como caunsa de las hemorragias'
Para explicar las intermitencias de las
hemorragias se ha especulado acerca de
aumentos periddicos de la presidn intra.
pulmonar de causa no conocida’, o bien
debidos a un control vasomotor defec-
tuoso®®. Sin embargo, sélo en muy pocos
de los casos estudiadoes por cateterismo
s¢ ha comprobade hipertensién pulmo-
nar*¥,?, Para Seergal y Sommers™ el
mecanismo patogénico quedaria explica-
do por una anormalidad del crecimien-
to y fumcién del epitelio alveolar, la que
afectarfa la estabilidad de los capilares
alveolares, facilitando asi la salida de
los hematies,

Basindose en la observacién frecuen-
te de eosinofilia, la periodicidad de las
manifestaciones clinicas, la presencia a
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veces de aglutininas en frio y la mejoria
observada con los esteroides v la esple-
nectomia, Steiner™ propuso la teorin
immunoalérgica, segin la cual ¢l pul-
mén seria el drgano de chogue, actuan-
do sobre sns capilares auntoamticuerpos
desarrollados como respuesta a un agen-
te sensibilizante desconocido. El hallaz-
go de precipitinas contra las proteinas
de la leche de vaca en el suero de pa-
cientes con hemosiderosis pulmonar’
parece favorecer la hipétesis inmuno-
alérgica, Sin embargo, Heiner, Sears ¥
Kniker'* admiten que en otros casos pro-
bados de hemosiderosis pulmonar wo ha
sido posible demostrar esas precipitinas,
por lo que es evidente que atin quedan
muchos puntes por aclarar.
Generalmente se acepta que la ane-
mia se debe a las pérdidas de sangre en
el pulmén, aungue algunos autores,
como Jenssen, Vahlquist v Agner' vy
Wiesmann, Wolvius v Veerlop®” creen
que es de causa hemolitica. Para algun-
nos ** el hierro depositado en forma de
hemeeiderina en los alvéolos es capaz
de rentilizarse en la sintesis de hemo-
alérgica. Sin embargo, Heiner, Sears ¥
Rose,® estudiaron el metabolismo férr-
co en estos enfermos por medio de in-
vecciones de hierro radioactivo, encon-
trando radioactividad elevada en los
campos pulmonares varios meses des-
pués de la inyeccién, cnando va los
alvéolos sanguineos de radioactividad se
encontraban bajos, Explican este hecho
por la inmovilizacién del metal en el
pulmér, La persistencia de la anemia
en presencia de depdsitos férricos en el
pulmén demuestra que éstos no son
utilizados para sintetizar hemoglobina,

TRATAMIENTO

Basindese en la teoria inmunoalérgi-
ca s¢ han empleado el ACTH? los este-
roides' y la esplenectomia, con resul-
tados variahles,

R. C. P.
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Después de revisar 28 casos reportados
Seergel y Sommers™ concluyen: a) Que
el ACTH v los estercides tienen valor
para ¢l control de las crisis agudas y
b} que el tratamiemo prolongado no
modifica el pronéstico. Steiner™ empled
el EDTA (dcido etilenodiaminotetra-
acético) con la intencién de remover
el hierro depositado en el pulmén, aso-
ciando esta terapéutica a los esteroides
v a la esplenectomia. Posiblemente sean
mis dtiles en ese sentido los quelatos
especificos para el hierro (desferroxia-
mina) empleados en las intoxicaciones
agudas por este metal.*® Sprecace® uti-
lizé reciememente atmbefera de oxigeno
al 1009 con presiones positivas inter-
mitentes, reportando buenos resultados
en el tratamiento de las crisis. La elimi-
nacién de la leche de vaca de la dieta
estaria justificada ecmo tratamiento de
prueba, teniendo en cuenta las ohserva-
ciones de Heiner'' La anemia responde
bien a la medicacidw férrica vy a las
transfusiones de sangre. No esti indi.
cado el empleo de antibidticos,' ya que
la fiebre se atribuye a la extravasacidn
sanguinea en el parénquima pulmonar
¥ no a infeccién. Sin embargo, es dificil
que ningin médico deje de utilizarles
ante uw enfermo con las manifestacio-
nes pulmonares, tos, fiebre... ete., que
caracterizan los episodios agudos,

RESUMEN

Se presenta un caso de hemosiderosis
pulmonar idiopitica en una nifia blan-
ca, de 4 afios de edad, Que sepamos, este
es el primer caso de esta entidad publi-
cade en Cuba, La enfermedad fue diag-
nosticada en vida por hallazgo de ma-
crifagos cargados de hemosiderina en
el esputo, confirmdndose el diagndstico
en la autopsia.

Se revisan brevemente la historia, sin-
tomae, etiopatogenia y tratamiento, ha-
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ciendo especulaciones acerca de la posi-
ble utilidad terapéutica de la desferro-
xiamina y de la supresion de la leche
de vaca de la dieta.

SUMMARY

A case of idiopathic pulmonary he-
mosiderosis in a white, 4 years old girl,
is reported. To our knowledge this is
the first case of this diseaze published

in Cuba. The condition, which was
diagnoscd climically by the finding of
macrophages laden with hemosiderir in
the sputum, was confirmed at autopsy.

A brief review of the history, symp-
toms, etiology, pathogenesis and treat-
ment iz made, with commentaries about
the possible therapeutic usefulness of
desferrioxamine and the suppression of
cow’s milk from the diet,
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