Hemosiderosis pu!manares *)

Las hemosiderosis pulmonares entran
en ¢l gran grupo tan disimil de las
sobrecargas pulmonares. Como sucede
con ¢l conjunto de estas afecciones,
aguéllas son debidas al actimule en can-
tidades mas o menos importantes en el
paréngquima pulmonar de elementos qui-
micos -—en este caso ¢l hierro— que
normalmente no se encuentra o solo se
halla en cantidades minimas, ¥ que no
son el resultado de un aporte exégeno.
Este actimulo parece secundario a una
alteracion de las actividades metabélicas
del pulmén. Esta definicion elimina las
siderosizs de origen exdgeno de los mi-
neroz v de los soldadores al arco. Dehe
eliminar también las reacciones macro-
figicas intraalveolares con reabsorcion
de pigmento férrico tal como se ve du-
rante¢ las transfusiones sanguineas pa-
renquimatosas traumalicas u otras, por
inhalacién de hemoptisis o de hemorra-
gias digestivas, o por alveolitis hemo-
rragica, procesos congestivos o infla-
matorios. Ella elimina igualmente las
hemocromatosis en que los depdsitos
son generalizados a todos los drganos
v, por lo demads, discretos, a nivel de
los pulmones.

Esta definicién supone, pues, un subs-
tratum anratomico preciso que estd re.
presentado por la lesion elemental que
se observa en toda hemosiderosizs pul-
monar,

*1 Caulet, T.; Lecoulier, A, ¥ Dichold, J.:
Hemosiderosis polmonaires. Gazette Medicale
de France; 71: 3235, 1964,

Version en espanal del De. B, Alemin,

R. C. P.
Jusia 30, 1965

Esta lesion elemental tiene dos com-
ponentes:

—el actimulo de hemosiderina intra-
alveolar

Los alvéolos estin a menudo disten-
didos por una sufusion hemorrdgica.
los hematies se acumulan, y estin o hien
intactos, o bien, después de estancamien.
to, mis o menos alterados. liberande
entonces un  pigmento  hemoglobinico
que se transforma en hemosiderina; el
pigmento férrico es abeorbido por los
macrofagos que puehlan a menudo de
una manera casi pura los alvéolos. Estas
celulas tienen los caracteres clisicos de
las células de polve: forma poligonal,
protoplasma descolorido, metacromati-
co, niicleo a menudo multilobulade o
hasta miltiple, eon inclusiones de par-
ticulas de carbon fagocitadas; ellaz cn-
globan pigmento ocre. Loz grinulos de
pigmento son de dimensiones variables,
mindsculas  particulas redondeadas o
bloques angulares de 3 a 5 micras; ellas
aparecen un poco translicidas. Llegada
al extremo limite la sobrecarga siderd-
sien, se voelve el macrdfago anguloso
o muriforme, el micleo palidece, se hace
vesiculoso o hasta puede desaparecer.

Las células pueden llegar a resolverse
en restos irregulares. v a veees ——hblogques
anhistos de pigmento llenan los alvéo.
los, mds o menos retraidos.

Estas células, que responden a la des-
cripeion de las células cardiacas, no son
los dnicos elementos pigmentados, pues
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también pueden contencrlo loz lencoci-
tos ¥ los mononueleares,

Parcee también que el epitelio al
veolar puede estar sohrecargado de pig-
mentaciones,

Segundo componente: la alteracicn
de la pared alveolar es constante v pa-
rece obligada, fijando la lesién en con.
diciones metabolicas irreverzibles, seme-
jandose en eslo a otros estados o proce-
08 neumopdticos cronicos,

Los tabiques son gruesos, las fibras
coligenas aparecen a menudo normales,
la red clastica es, va normal, ya hiper
plasiea, constituida por manojos cortos:
los fibroblastos aparecen mds numero-
s08; los capilares son habitualmente mi=
numeroses y distendidos, pero de una
manera variable segiin los tipos; a me-
nudo la red de retieulina es14 acentuada,
agui, ademas, csta hiperplasia parece
variable, sea hiperplasia de la basal de
los eapilares, sca desdoblamiento de la
hasal del epitelio alveolar: en estas le-
siones que al minimum realizan una
neumonia reticulada hipertréfica, se ob-
serva practicamente de modo constante,
sea un depdésito férrico, granular, libre
en el conjuntivo, sea de histiocitos car-
gados de pigmento, sea, también, de
inerustaciones siderinicas mds o menos
densas de los manojos elasticos,

—La disposiciéon de estas lesiones afec-
la, COMO NUMeros0s procesos patolégi-
cog pulmonares, una caracteristica ele-
mental que un examen atento encuentra
siempre: es el compromiso de un sector
del parénguima, especie de dano ele-
mental que agrupa un cierto mimero de
alvéolos, con un eanal alveolar (terri-
torio infundibuloalveolar) v sélo los
cortes tangenciales pueden poner de
manifiesto los agrupamientos mas pe-
queios: habitualmente en este sector
las lesiones estin en la mirma fasze; los
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agrupamientos lesionales son a veces
mas grandes.

En efecto, la difusion de las lesiones.
su reparticion v su importaneia condi-
cionan cierto nimero de formas anars.
micas que tienen traducciones radiola-
zieas diferentes.

—3e puede tratar de lesiones de con-
westion pasiva, con, en las zonas decli-
ves posteroanteriores y a veces también
en la parte media y superior, estasis
sanguineo crénico, no siendo este parén.
(quima eciandtico friable,

—Se puede tratar de lesiones mas li-
mitadas: aspecto de pequedios infartos
difusos festoncados de Renaut, que son
islotes apopléticos sin compromiso ar-
terial v donde la esclerosizs “tatuada”™
se asocia a una alveolitizs de reabsoreion.

Se puede tratar de lesiones asociadas
de aspectos variados, sean plavas ocres.
bastante densas, sean playas lobuladas
o segmentarias, ocres o pardas, alier
nando con territorios grisiceos, edema-
tosos o acreados normalmente, sean zo-
nas puramente hemorrigicas de exten-
sién variable. Pueden estar limitadas,
de aspeeto petequial, al tamaiie de un
acini, pero no circunseritas. Loz hron-
quiolos son asiento a menude de un
depdsito mucohemorragico, y la mucosa
de los gruesos bronguios esti a menudo
engrosada y hemorrigica. Los ganglios,
habitualmente hiperplasicos v antracé-
sicos, estan igualmente “tatuados™ con
pigmento ocre,

En fin, la densidad pulmonar puede
realizar ¢l aspecto de una verdadera ci-
rrosiz pulmonar. Este aspeclto macros.
eopico variable corresponde a lesiones
histolégicas mias o menos acentnadas y
recompuestas, igualmente de extension
v edad variables, y depende en parte
de la eticlogia de la afeceidn.
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FORMAS ETIOLOGICAS

Las hemosiderosis pulmonares pucden
ser en efecto secundarias o primitivas:
hemosiderosis idiopatica, aislada o no.

a) Hemosiderosis seeundaria.
Sucede a afecciones cardiovasculares,

La hemosiderosis pulmonar sceunda-
ria ataca esencialmente a los adultos
jovenes de 20 a 40 afos, sobre todo los
enfermos afectados de eardiopatias reu-
matismales, estrechez mitral la mas fre-
cuente; sin embargo algunos casos han
sido reportados en el curso de una insu-
ficiencia ventricular izquierda de origen
arterial. Ella aparece a veces en forma
de una poussée de insuficiencia cardiaca
v parece ser actualmente sefialada mis
a menudo que antes,

Enticknap la ha estudiado en 40 biop-
sias lingularcs practicadas en el curso
de valvulotomias mitrales.

Lendrum llega a la conclusion de que
la hemosiderosis aparece en todos los
casos en que la estrechez mitral se aso-
cia con hipertrofia ventricular derecha.

Segiin los autores, la hemosiderosis,
localizada o difusa. existe en 28 a 7077
de los casos.

La hemosiderosis pulmonar parece
provoecar muy pocas manifestaciones ¢li-
nicas. La anemia es inconstante, la dis-
nea y la cianosis no parecen acentuadas,
v las hemoptisis son frecuentes en eslos
CABDE,

Ellas parecen, sin embargo, bastante
constantes en lag formas con hemoside.
rosis. Parcce, sin embargo, que en las
formas evolucionadas la hipoxia, la al-
calosis y la diznea se vuelven impor-
tantes.

La tradueccién es esencialmente radio-
lagica.

R. C. _P.
Jusmo 30. 1965

Se trata de opacidades parenguimato-
sus finas, a veces difusas, en los dos
campos, habitualmente mucho més nu-
merosas en las regiones medias. Este
hecho seria debide para algunos a una
superposicion en espesor (Lendrum).
Ellas ticnen ¢l aspecto de nidulos mi-
liares de tuberculosiz o a veces de finos
nédulos neumoconidsicos, habiendo poca
reaccidén intersticial entre ellos ¥ pueden
estar limitados a un segmento pulmo-
nar: las opacidades parecen a veces mal
delimitadas, flojas o algodonosas. Estas
imagenes son constantes ¥ no sufren va-
riaciones paralelas a las poussées de la
enfermedad, pudiendo quedar invaria-
hles durante aiios, a veces enlazadas
entre si por finas trabécalas en malla
de red.

El diagnéstico puede ser comprobado
por el descubrimiento, fuera de las fases
hemoptoicas, de células pigmentarias
{células llamadaz cardiacas) en la ex-
pectoracion.

Practicamente la hemosiderosis no in-
fluye en el curso de la cardiopatia ¥
no puede impedir una valvulotomia por
estrechez mitral,

Desde el punto de vista anatomopato-
légico, pocas particularidades son de
notar. La alteracién elemental cs la
descrita: parece que la  inerustacion
férrica de las fibras elasticas parie-
toalveolares ez a menudo discreta. Se
ohservan frecuentemente lesiones asocia-
das: edema alveolar, infarto e igual-
mente alteraciones vasculares, frecuen-
tes en el curso de la estrechez mitral:
engrosamiento de la tinica venosa inter.
na, endoarteritiz pulmonar o ateroma
pulmonar, esclerosis en hulbo de cebolla
de los precapilares pulmonares y, sobre
todo prominencia notable de los capi-
lares parietales alveolares que parecen
dilatados y tortuosos, con un engrosa-
miente a veces irregular de su basal
retienlinica. Esta hasal rechaza a me-
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nudo la basal del epitelio alveolar de
la cual ella se hace indistinta, pare.
ciendo que el eapilar hace saliencia
hacia la luz alveolar. En laz formas
cronicas complicadas de estasis v de
remanso, las lesiones no son va repar-
tidaz en focos infundibulealveolare: o
acinosos, sino que son confluentes: ¢l
parénquima es duro ¥ compacto (indu-
racion pardal.

PATOGENIA

El mecanismo de la hemosiderosis en
el eurso de las cardiopatias, aungue has-
tante ficil de comprender, establece sin
embargo problemas. El estasis en los ca-
pilares pulmonares, determinado por la
hipertension de la pequeia circulacién
secundaria a estrechez mitral, puede dar
lugar a hemorragias minimas, recidivan.
tes, en los espacios aéreos; después de
la hemdaligiz, la fraceion coloreada de la
hemoglobina (hematina) e¢s absorbida;
la fraccién que contiene el hierro (he-
mosiderina) queda en los tejidos y se
acompafia de una reaccién a cuerpo ex-
trafio; loz mindsculos granulos pardos,
a menude visibles macroscopicamente o
histolégicamente sobre la pleura visce
ral, estin compuestos de nédulos desi-
gualmente distribuidos en los alvéolos
v ¢l estroma vecino; se observa también
una esclerosis y a veces células gigantes,
a veees calcificaciones v osificaciones.
Los sideréfagos estdin, sin embargo, des-
provistos de calcireo y para Taylor ¥
Strong, las caleificaciones son indepen-
dientes de la hemosiderosis lo mismo
que los microlitos intraalveolares o los
cuerpos amiliceos a menudo hallados en
los pulmones de estasis. Sin embargo.
las hemoptisiz son banales en los car-
diacos, y se¢ pucde preguntar por qué
algunos hacen una hemosiderosis, sea
diseminada miliar, sea local a tipo de
induracién parda o infarto festoneado
ile Renant. Weitsman v otros hacen ju-
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gar un rol importante a lus alteraciones
vasculares siempre marcadas en los en-
fermos portadores de cardiopatias reu-
matismales: ¢l rel de la hipertension
pulmonar es seialade por Lendrum: la
ruptura de las anastomosis dilatadas vy
varicosas entre las  vascularizaciones
bronquiales y pulmonares provocando
la hemorragia; después de las experien-
cias de Strassmann en conejos se ha
invecado el rol del edema pulmonar
haciendo insoluble ¥ precipitable la he-
mosiderina; ¢l rol de las neumopatias
reumatismales, de las fibrosis pulmona-
res por estasis linfitico del pulmdn car-
diaco ha sido también seqalade, y se
puede admitir que todos estos factores
intervienen aungue estin lejos de expli
car completamente y en particular la
topografia v la reparticién de las lesio-
nes. Es verosimil que las alteraciones
de la pared alveolar, perturbando las
funciones metabélicas, condicionen el
depdeito v la persistencia del pigmento
férvico. Esta hipdtesis se refuerza por
lo que se conoce sobre el rol de la neu-
monia reticulada hipertréfica v de la
esclerosis de los tabiques en otras sobre-
cargas pulmonares, en particular la es.
teatoziz (J. Delarue).

B. Hemosiderosis pulmonar idiopdatica.

Esta afeccion se puede ver aislada.
mente (hemosiderosiz pulmonar esen-
cial) o asociada. Nosotroz estudiaremos
estas formas sucesivamente, reservando
el estudio anatomopatolégico a un capi-
pulo comin.

a) Hemosiderosis pulmonar esencial
idiopdtica, descrita por primera vez por
Ceelen ¢n 1931, ocurre a menudo en la
infancia, pero s¢ han reportade nume-
rosos casos en adultos. Fleishner y Be-
renberg reportaron 30 casos en 1954. En
Francia han sido reportadas varias ob-
servaciones  (Joseph R.. Job, Gentil.

R. C. _P.
Jumin 30, 1965



1957; Lallemand y cols. en 1962: Sivie-
renga, 1964).

El comienzo de la enfermedad es ha-
hitualmente rapido ¥ s¢ manifiesta por
poussées sucesivas y brutales a veces
que duran algunos dias o algunas ze-
manas, con remisiones de duracién va-
riable, yendo desde algunos dias hasta
varios meses, siendo aquellas marcadas
por:

——una anemia sin signos de hemdélisis,
acompanada de astenia, a veces fie-
bre,

—disnea, a mwenudo importante con
cianosis, tos y taquicardia,

—hemoptisis, a veces deglutidas por
el nifio.

Los exdmenes paraclinicos pueden
aportar ciertos elementos diagndsticos.

La radiografia del térax revela som-
bras respiratorias fugaces, sea circuns-
critas, sea difusas, con aspecto a menudo
granité o reticulado. Son a veces algo-
donosas. El compromiso ¢s hilateral ¥
mis: marcado en las regiones hiliares.
Ciertos aspectos pueden haeer discutir
una miliar tuberculosa, una reticulosis
pulmonar. Estas imagenes son variables
pero pueden hacerse permanentes ¥
complicarse de opacidades debidas a
infeccion vy atelectasia, pudiendo estar
¢l hilio agrandade por una adenopatia.

El examen de la cxpectoracién o del
liquido de tubaje gastrico puede mos-
trar macrofagos cargados de hemoside-
rina.

La anemia e: hipocromica, a veces
con cierta tendencia a la hemdlisis, con
reticulocitosis e hiperbilirrubinemia; en
un estado tardio puede existir una poli-
citemia compensadora.

El hierro sérico es normal o descen-
dido.

Algunos autores (Gellis) han pro-
puesto la puncién del parénguima pul-
monar para establecer el diagndstico; el
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métodoe, aungue carcce de peligros para
algunos (Goldslowsky), parece sin em-
hargo tener indicaciones muy restrin-
gidas.

La exploracion funcional pulmonar ha
sido practicada raramente; la capacidad
total esta disminuida v en algunos casos
un sindrome de blogueo alvéelocapilar
ha sido demostrado; el cateterismo de
las cavidades derechas y de la arteria
pulmonar ha mostrado que la hiperten-
sion arterial pulmonar era tardia e in-
constante. secundaria.

La evolucion es mortal pero de una
manera muy variable. Las recidivas pa-
recen en efecto cada vez mds severas, v
lazs imdgenes pulmonare: cada vez mas
extensas; una disnea permanente se ins-
tala. Crisis febriles con hepatoespleno-
megalia, dolores abdominales, subictero
v hemdélisis se pueden producir, ¥ los de-
cesos sobrevienen en un cuadro de insu-
ficiencia ventricular derecha progresiva,
o bruatal; la evolucién puede durar va-
rios afiog, pero a veces es rapida,

b)) Sindromes asociados.

La segunda variedad de hemosiderosis
pulmonar idiopidtica se asocia a una ne-
fropatia v se conoce bajo el nombre de
“sindrome de Goodpasture™. Esta afec-
cién parece haber sido deserita por ves
primera en 1919. En 1958, Stantor ¥
Tange reportan 9 casos y Saltzman, West
y Chomet revisan 39 casos. La primera
observacién francesa fue reportada por
Crosnier, Méry y de Montera (1962)
hajo el nombre de hemosiderosis pulmo-
nar idiopidtica con glomérulonefritis fo-
cal; nosotros mismos hemos reportado
un caso cn la Sociedad Anatémica de
Pariz (fch. de 1964). El sindrome se
observa en el adulte joven pero jamis
aparece por debajo de los 16 afios, pa-
reciendo 4 veces mas frecuente en el
hombre que en la mujer ¥ su cvolueién
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parece fatal en el espacio de algunos
meses a 3 anos,

Desde el punto de vista elinico, com-
porta hemoptisis recidivantes, sintoma
inicial con opacidades pulmonares mas
o menos bien sistematizadas, libiles, una
nefropatia glomerular con proteinuria y
hematuria microscopica, hiperazotemia
v frecuentemente estado febril, la ten-
sion arterial es normal. La cardiomega-
lia es frecuente. Las hemoptisis preceden
a las manifestaciones renales en varios
meses.

La evolucién es siempre fatal en cues-
tion de meses a 3 afos, sea por hemop-
tisis o por insuficiencia respiratoria, sea,
mis a menudo, por insuficiencia remal
cOn o SN anuria.

Las perturhaciones biolégicas se limi-
tan, fuera de las de la insuficiencia
renal a una anemia hipocrémica.

Anatomia patolégica de In hemoside-
rosis pulmonar idiopdticn.

Las alteraciones parecen similares o al
meénos muy proximas en las diferentes
formas y han sido muy bien precisadas
por Ceelen, v més recientemente por
Soergel.

Las primeras alteraciones encontradas
en todas las muestras bidpsicas practi-
cadas, aiin fuera de las poussées, mues
tran una hiperplasia del epitelio alveo.
lar, que descama facilmente, el aspecto
tortuoso de los capilares, las hemorra-
gias alveolares en las fases de hemalisis
variable ¥ una hemosiderosis intestinal.

En las formas evolucionadaz y en el
curso de las constataciones necrépsicas,
se observa el euadro tipico de las hemo-
siderosis,

Macroscopicamente, los pulmones son
hemorragicos, de color pardo rojizo u
ocre, de consistencia dura. Pequenas he-
morragias aparecen en la superficie
plenral, asi como en la superficie de
log cortes. Los ganglios interbronquiales
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tumefactos y duros, aparecen igualmen-
te de color parde frecuentemente.

Microscopicamente se observan las le-
siones de hemosiderosis alveolar e in-
tersticial, las cuales pueden alternar con
lébulos normales, l6bulos congestives o
zonas escleroenfisematosaz banales. Se
pueden notar membranas hialinas, exis.
tiendo en conjunto una hiperplasia de
las fibras colagenas interalveolares, in-
terlobulares v peribronquiales, con, a
veces, una esclero-miomatosis. Algunos
autores insisten sobre una hipoplasia de
laz fibras elisticas parvietales y en la
tinica de los vasos pulmonares. Parece,
sin embargo, que en la mayoria de los
cazos estas fibras eldsticas son normales
o engrosadas. A veces son hiperplasicas,
pareciendo estar acortadas o hinchadas,
a veces agrupadas en pequeios fascicu-
los. Los capilares son habitoalmente me-
nos turgentes y menos 10rtuosos que en
las cardiopatias, casi siempre aislados
en una ganga de coligeno. En ocasiones
hacen saliente en la luz vascular y pare-
ce que su basal reticulinica, de espesor
desigual, se halla incompleta. Las arte-
riolas bronquiales estin hiperplisicas v
se¢ puede notar cierta esclerosis suben-
dotelial de las arteriolas pulmonares.

Diverzos caracteres anatomicos han
sido invocados para difercnciar estas
formas de hemosiderosis pulmonar idio-
pitica.

La existencia de una alveolitis fibrino-
leucocitaria y la ausencia de hiperplasia
del epitelio alveolar en el sindrome de
Goodpasture. Se trata aqui de lesiones
contingentes o dificiles de apreciar.

La impregnacion de las fibras elasti.
cas alveolares y de los vasos por el pig-
mento férrico seria sugestiva del sindro-
me de Goodpasture, pero Ceelen ya
habia descrito este hecho en la hemosi-
derosis pulmonar idiopatica esencial.

Para Soergel, un caracter que permi-
tiria oponer estas dos afeceiones: la

R. C._PF.
Juria 30, 1965



membrana basal capilar estd intacta en
la hemosiderosis pulmonar esencial.
mientras que en ¢l sindrome de Good-
pasture existen lesiones de degenera.
cion, de desdoblamiento o de desgarro
de las basales de los capilares y del
cpitelio alveolar. Estas alteraciones se-
rian observadas igualmente a mivel de
los capilares glomerulares (Lundberg).

Estas modificaciones de las basales
no nos parecen caraecteristicas; el engro-
samiento y ¢l desdoblamiento de las
fibras de reticulina de la pared alveolar
o de las bhasales pericapilares se en-
cuentran en numerosos estados patolé-
gicos; la csclerosis sistémica, neumonia
reticulada hipertréfica, pulmén cardia-
co, pulmén reumatismal, pulmdn uré-
mico. En fin, ¢l epitelio alveolar estaria
tumefacto y precozmente alterado en la
hemosiderosis esencial y relativamente
respetado en el sindrome de Goodpas.
ture, quedando por demostrar la cons-
tancia de esas manifestaciones.

La caracteristica principal del sindro-
me de Goodpasture es evidentemente la
existencia de lesiones renales asociadas:
s¢ trata de una glomeru]ilis segmentaria
proliferativa y necrética que evoluciona
hacia la organizacién hialina con sinfisis
entre los fléculos y la capsula de Bow-
man (Crosnier, Mery, de Montera).

Sin embargo, la frontera entre estas
doz afecciones parece bastante incons-
tante, reportando algunos autores, ¥
Ceelen mismo, un atagque renal en cier-
tas e sus ohservaciones de hemoside-
rosiz pulmonar idiopitica esencial.

De cualquier modo, un punto que les
es comiin es la ausencia de necrosis de
las paredes alveolares, caracteristica de
otras afecciones pulmonares con o sin
compromiso renal.

DNiagnastico.

El diagndstico de la hemosiderosis
pulmonar idiopatica parece establecer
clinicamente cierto miimero de proble.

R. C. _P.
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mas: desde ¢l punto de vista anatomo-
patolégico puede zer también discutida.

Se considerara el diagndstico de una
miliar con hemoptisis, de una anemia
hipocrémica en un nifo, de una hemo-
siderosis exdgena o endégena en el adul-
to. Citemos por ejemplo entre otras:

La hemosiderosis secundaria o una
sobrecarga férrica: La hemosiderosis
puede seguir a transfusiones repetidas
o a una terapéutica marcial excesiva:
este estado ha sido observado en afri-
canos hipoalimentados sometidos a un
régimen desequilibrado. proviniendo el
hierro con toda probabilidad de los
utensilios de cocina. Los elementos afec-
tados son las células de Kupfer y el
sistema reticuloendotelial. Los pulmones
estan igualmente afectados; alvéolos car-
gados de sideréfagos. Las modificaciones
radiolégicas pueden ser dificiles de in-
terpretar en los enfermos a veces afectos
de procesos sanguineos, pudiendo ser
por demas hemorrigicas.

El pulmén urémico se puede prestar
a dizscusion. El cuadro es habitualmente
diferente: pocas hemoptisis, opacidades
pulmonares bilaterales simétricas peri-
hiliares, precedidas de insuficiencia glo-
merular gevera; las lezsiones histolégicas.
especialmente el edema, los exudadoes
alveolares ¥ las membranas hialinas, son
diferentes.

Nosotros hemos visto que €5 necesario
eliminar las hemosiderosis secundarias
a una cardiopatia. El diagndstico, tanto
clinico como anatomopatolégico es ha-
bitualmente facil. Notemos que las mo-
dificaciones del arteriograma pulmonar
son muy diferentes en estos tipos de
hemosiderosis, las arborizaciones de la
arteria pulmonar, estando reducidas de
modo progresive en las estrecheces mi-
trales. Las ramas se hallan, al contrario,
bastante grandes e ingurgitadas hasta el
final en la hemosiderosis primitiva, pero
irregulares y tortuosas. Estas alteracio-
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nes del arteriograma . parecen poderse
diferenciar igonalmente de las que se
observan en la hipertension pulmonar
primitiva (Short).

Fs necesario eliminar igualmente el
sindrome de Parkin, caracterizado por
una alveolitis aguda necrosante vy una
glomérulonefritis subaguda.

Entre las colagenosiz es sobretodo a
la periarteritis nudosa que un cierto mi-
mero de publicaciones quieren achacar
estos sindromes. La ausencia de arteritis
pulmonar y renal debe hacer eliminar
este  diagndstico. Si la  hemosiderosiz
idiopatica aislada parece poder descar-
tarse bien, algunos autores la relacionan
sin emhargo con el sindrome de Good-
pasture.

Otros tienden a ineluirla en el cuadro
del sindrome de Wegener; la ausemcia
de granuloma necrosante del tabique
nasal no permite esta homologacién.

En fin, ¢z necesario distinguir ademas
estos procesos de las angeitis de sensi-
hilizacidén, de la pirpura de Schénlein-
Henoch con hemosiderosis pulmonar,
cuyo contexto es hien diferente,

Patogenia.

Parece discutida. ;jSe trata de una
enfermedad diatésica o metabdélica gene-
ral? Ningiin argumento lo apoya.

La anemia parece debida exclusiva-
mente a las hemorragias intrapulmona-
res, porgque la duracién de la vida de
los hematies marcados con cromo 51 €s
normal. El metabolismo del hierro 59
permite concluir en un aumento del
aclaramiento y del “turnover™ plasmi-
tico del hierro, con fijacién a nivel del
torax durante los periodoz evolutivos:
no hay hemdalisis.

El aumento de la permeabilidad ca-
pilar ha sido invecada; e igualmente
una anomalia congénita de la armazdn
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elastica del pulmén; laz fibras no pa-
recen por lo demids alteradas al comien-
za. El rol de las agresiones pulmonares
por virns, agentes quimicos, fisicos o
alérgicos, no se puede mantener. Lund-
berg avanza el rol de una infeceién foeal
por un estreptococo A de tipo 12.

Podria tratarse para algunos de una
anomalia de la wvascularizacion pulmo-
nar; estas no aparecen neétamente €n los
eztudios anatémicos. Para Ceelen se tra-
taria de una esclerosis pulmonar primi-
tiva, siendo la alteracién vascular secun-
daria. Si la importancia de la alteraciin
parietoalveolar parece un elemento ca-
pital de la persistencia de la hemoside-
rosis, e¢lla no explica las hemorragias.

En fin, un mecanismo inmunoalér-
gico, anafilictico, ha sido invecado, en
particular auto-anticuerpos cn que ¢l
alvéole pulmonar seria el érgano recep-
tor del ataque, Las investigaciones de
autoanticuerpos circulantes antipulmén
parecen haber [racasade (Seergel). Se
conocen, sin embargo, las analogias an-
tigénicas constatadas cntre las membra-
nas hasales de los capilares alveolares ¥
glomerulares, y la existencia del sin-
drome de Goodpasture es un argumento
en este sentido. Las constataciones de
Mellors y colaboradores precisan que
loz antigenos del conejo contra el pul-
mén del ratén se encuentran esencial-
mente en las paredes de los capilares
slomerulares.

De Gowin, Evans'y colaboradores des-
criben lesioncs muy semejantes al sin-
drome de Goodpasture obtenidas en ¢l
perro por inyeccién de suero de conejo
anti-pulmdn.

Muchos puntos guedan por conocer.
Desde el punto de vista terapéutico no
existe ninguna medicacién eficaz. El
tratamiento es sintomitico, limitandose
a corregir la anemia, a sumentar la re-
sistencia capilar, a evitar las agresiones,
v a tratar la insuficiencia renal.

R. C. P
Juseo 30, 1965



CONCLUSION

Laz hemosiderosiz pulmonares secun
darias o primitivas parecen, pues, ser
afecciones clinica ¥y anatémicamente
precisag, pero rodeadas de un halo pa-
togénico muy ohecuro. Ellas se indivi-
dualizan de modo muy clare en ¢l cua-
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