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Hemosiderosis pulmonar idiopdtica

Por los Dres.:

Eva Svaron,” Ernesto peE La Terre® v JeEsUs CaBrera*®

Svarch, E. et al. Hemosiderosis pulmonar idiopdtica. Rev. Cub, Ped. #4: 4.5-6, 1972,

Se presentan 4 casoz: de hemosiderosis idiopdtica estodiadoz en el Hospital “William
Soler” en el curse de 4 afoe:s. En el primero la hemoptisiz fue un fendmens termimal v el
diagnéstice s¢ hize posimoctem. Este caso es interesante por haber presemtado varios epi-
sodios de parpura anaflilacteide en el corso de su evolucidn, En los tres restantes el diag-
ndstico s¢ planted clinicamente, fue confirmado por ¢} hallazgo de macréfagos conteniendo
hemosiderina en liguide de lavade bronguial en dos ¥ en el otro por necropiia. En la
actualidad uno de loz nifos vive, tiene una evoluciéon de 17 meses a partir del diagndstico
¥ no ha presentado episodios agudos desde abril de 970, %¢ encuentira bajo tratamiento
con inmurin desde mayo de 1971, habiéndose suspendido la administracién de leche de

vaca.

INTRODUCCION

La hemosiderosis pulmonar idiopa-
tica (H.P.1.) es una enfermedad que
comienza gemeralmente en la nifiez y
s¢ manifiesta clinicamente por episo-
dios recurrentes de disnea, cianosis, tos
con hemoptisis, fiebre, taquicardia ¥
anemia,

Se presentan cuatro casos de esta
afeceion estudiados en ¢l Hospital In-
fantil “William Soler™ en el periodo
comprendido entre jumio de 1967 ¥
abril de 1971.

Restimencs de histerias clinicas:

Caso No, 1:

Paciente de 3 afo: de edad, sexo feme-
nino, raza blanca, que tiene higtorin de in-
tolerancia o la leche de vaca con diarreas
sanguinolentas desde los wes meses hasta los

* Hospital Infantil *William Seler™. Insti-
tute de Hematelogia ¢ Inmunoclogia.
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dos afios de edad. Al examen fisico presenta
desnutricién de segondo grado, intenca pali.
dez culaneomuseosa, sople sistélico 2/6 en pun.
ta, higade que rebasa 3 cm el reborde costal
v bazo 4 cm, Evolutivamente la anemia me-
jora con transfusiones de sangre, hierro ¥
acido félico. Quince dias después presenta
hipertemia, exageracién sibita de la palidez
culancomucosa, marcada polipnea y tiraje sub.
costal, M. V. disminoide en tercio superior
de hemitdrax derecho ¥ estertores hamedos
a eie nivel, taguieardia con ritmo de galope
manteniendo la hepatoesplenomegalia sin  wa-
rinciones, En la radiografia de térax aparece
un moteado difuse en ambos eampos pulmo-
nares ¥ cardiomegalin ligera. Se administran
transfusion de sangre y antibidticos. Al dia
siguiente existe mejoria clinica y radiolégica
de este cuadro. Seis dins despuéz han desapa:
renido completamente las alteraciones radioks-
gicas, S¢ le da el alta con tratamiento de
hierro v dcido falieo.

En consulta externa presenta sn varias opor-
tunidade: wn coadro de pirpura anafilactoide
constitudo por pipulas hemorrigicas en miem-
bros inferiores v dolores articulares.

Moz meses después del alta reingresa con
dolor ¥ distensién abdominal, deposziciones
:angminolentas ¥ fiebre alta, Al examen fisico



sr constata palidez cutaneomuco.a marcada
5% 1/6, hepatoesplenomegalin moderada ¥ le-
sioney papulohemorrigicas en miermbros in.
foriores, Custre dias mas tarde presenta po-
lipnea, tiraje, taquicardio, hemoptisic ¥ fallece,

Examenes complementarios:

Hb: 4 g %3 Hu: 179%: Hries: 1920 000/
mme; VOM: 9% micrones edbieos; HCM: 21
micromicrogrames; CHCM: 23%: reticuloci
toi: emire 2 v 13%: hierro sérico: Borkan
y Walker:: 36 microgrames 7 ; medulograma:
déficit de hierre y dcido [élico.

Caso No, 2:

Paciente de 14 meses de edad, sexo femening,
raga mestiza, que ingresa por palides cutaneo-
mucoss mareads. Once diae después presenta
arentuaciones de la palidez, wwquipnes, taqui-
cardin con ritmoe de galope ¥ hopatomegalia,
La: lesiones radioldgicas pulmonares son su-
gestivas de edema agudo del pulmén. Se trata
ron translusiones de sangre ¥y digitalicos, Me-
jora, pera persisten cierto grade de polipnea
¥ tiraje por lo que se suspende la leche de
vara ¥ se inicia tralamiente con predmisona
20 mg/dia.

Dog meses después del primer episodic ago-
do repite ¢l coadro y fallece.

Exdmenes complementarios:

Hb.: 4 g 9%: Hui: 16%: Hijes.: 2 100 000/
mme; VOM: 76 micrones cdbicos; HCM: 19
micromicrograma:; CHOCM: 25%; reticulori-
tos: 11375 ;: hierro sérico: no se realiné por
estar transfundido previamente. Medulograma:
délicit de hierro ¥ dcido félico,

No se hallaron macréfagos cargados de he-
mosiderina en contenido ghstrico, pero la in-
vestigaeidn Toe positiva en liquide de lavado
branguinl,

Caso No. 3:

Paciente de 19 meses de edod, sexo maseuw-
lino, raza blanca, con antecedentes de anemia
desde los 7 meses, que no mejora con trans-
fusiones de sangre, hierre, dcido falico. A)
éxamen Fisico se constats marcads palidex
rulancomucoFa.

Diex dins después del ingreso presenta fie-
bire alis, polipnea, tiraje y exageracidn de la
palidez cotaneomuocosa. En In eadiografin de
térax se eneuentran imigenes reticulares di.
fusas. Mejora rapidamente con tratamients con

338

prednisona, pere con intervale de pocos dias
repite en dos eportunidades el mismo cuadro
acompanade de hemoptisis ¥ fallece.

Exdimenes complementarios:

Hi.: & g % Hi: 22%; Huies.: 2 700 000/
mme: VOM: 81 micrones eibicos; HCM: 18
micromicrogramos; CHOM: 22905 hierro s
rico: 54 mirrogrames T&; reticulocitos: entre
32 y 154%: medulograma: déficit de hierro
v acide félico, Investigacién de macrdfagos
en conlenido gastrico: negativa, No se realizd
en liguide de lavado bronquiak
Caso No. 4:

Paciente de 3 afios de edad, sexo mascu.
Yima, rata blancs, que ha ingresado  varias
verss on el lhospitnl per anemia emtalogada
como carencinl, hapatoesplenomegalin ¥ epiwos
dios respiratorios agodos sin hemoptisis. En
el examen fisieo se encuenira palidez cota-
neamucoss moderads, higado que rebasa 3 cm
el rehorde costal, baze 2 em. Presenta en la
radiografia de lérax imigenes semejanles a la
granna. Se realiza tratamiento com hierro
inmurin ¥ se suspende la leche de vaca. E-
viste por consulla externa v 17 meses despuds
de realicado ¢l disgnéstico continia asintos
mtica,

Exdmencs complementarios:

Hb.: 7 g % retieulocitos: 1265 : VOCM: 88
miierones cubiros: HCM: 23 micromierogra-
mos; CHCM: 26%. La investigacidon de ma.
erofagos cargados de hemosidering en liquide
de lavade bronquial es positiva.

En los cuadros | ¥ 2 se resumen los dates
hemastolégicas ¥ elinicos de los cagns.

Desde ol punto de vista anatomopatolégico
tas hallazgos foeron similares en lo: 3 casos,
Lo mis earncieristico fue la presencia en es
pacing alveolares v conductos aéreos de ma.
crafngos, conteniendn en su citoplasma nume
rozos granulos de hemosiderina. También e
encontraron paredes alveolares engrosadas con
fragmentacién v oumento de las cifras el ti.
eas, depdsite en las misma- de pigmentos [é
rrico v ligera engrosamiemto de las paredes
de ramas de las arterias pulmonares.

COMENTARIOS

Deserita originalmente por Firchov
en 1851, el primer trabajo elinico es
realizado por Ceelin en 1931, En 1944

R. C. P,
Diciunsne. 18072



Cuadro N2 |} 5
Datos Hematologicos
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Waldenstrdm  realiza las  eorrelaciones
clinicas, radiolégicas vy patolégicas v
en 1948 Willi Sheldon v Bodian publi-
can una extensa revisionw sobre el tema,

La enfermedad comienza gencral-
mente en la nificz, por debajo de 16
afios de edad en el 819 de los casos’
Pueile presentarse en adultos y hasta
¢l afio 1963 #¢ reportaron 54 pacientes.™

La edad de nuestros enfermos oscild
entre 11 meses v 3 afos, con uir pro-
medio de 20 meses,

Se caracteriza  por episodios recu-
rrentes e disnea, tos con hemoptisis,
fichre v taguicardia, raramente iete.
ricia y dolor abdominal® La hemop-
tisis puede ser tardia o faltar por com-
pleto "5 Silo existio en dos de nues.
iros casos, en uno como episodio pre
mortem v en el otro, pocos dias antes
del fallecimiento.

R. C. P.
Digigwane
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En ¢l nifio la anemia es comidnmernrte
el signo mas importante v puede ser
severa aun on ansencia de hemoptisis
franea o con hemoptisis minima. En
ocasiones o:  dificil diferenciarla  de
una ancmia por déficit de hierro, de
otra etiologia,’ por lo que siempre debe
investigarse H.P.L. cuando existe déficit
de hicrro de etiologia oscura. Todos
nucsiros caso: preseniaron anemia con
cifras de hemoglobina que oscilaron en-
tre 4 ¥ T g%.

Se ha demostrado que la anemia es
consecuencia de la hemorragia pulmo.
nar erdnica. Estudios eon Cr** mostra-
ron una pérdida diarvia del 3 al 119%
de los glébules rojos circulantes du-
rame ¢l episodio agudo v del 0 al 3%
durante la remision demostrandose se-
cuestracion de eritrocitos en los pul-
mones. ' "
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El metaholismo del hierro fue nor.
mal en los pacientes estudiados, com-
probandose que el hierro de los pul-
mones no eita disponible para la eri-
tropoyesis,

El 20% de los casos reportados en
la literatura presentd hepatoespleome-
galia® Esta existio en dos de nuestros
enfermos.

La etiologia de la enfermedad se des
conoce, Se han planteado muchas hipé-
tesic. de las cuales la mas aceptada es
la que postula la existencia de un pro-
ceso de tipo autoinmune actuando so-
bre el alvéolo pulmonar como drgano
de choque; la cosinofilia, presente en
ymestro caso 4 v los efectos beneficio-
ws de la esplenectomia y del trata.
miento esteroideo en algunos pacientes,
apovarian esta teoria,

En 1959, Heiner y col. estudiaron un
grupo de nifios con enfermedad pulino-
nar recurrente, diarreas, melena, ec-
gema v asma en log cuales ademis de
maeréfagos cargados de hemosiderina
en contenido gdstrico se encontraron
preciptinas contra algunos de los cone
tituyentes de la leche de vaca: caseina,
lactoglobulina y lactoalbiimirm. Un gru-
po de estos enfermos mejord con la
administracién de leche evaporada o
leche de vaca hervida; vy otros con la
suspensién de la misma.'t Uno de los
cazos de nuestra serie presenlé un cua-
dro elinico sugestivo de alergia a la
leche de vaca.

Un sindrome ecaracterizado por he-
morragia pulmonar intermitente, ma-
crofagos conteniendo hemosiderima en
contenido gisirico ¥ aparicién poste-
rior de un tipo posiblemente expecifi-
co de glomerulonefritis con poca o nin-
guna hipertensién y final ripido y fa-
tal. ¢l simlrome de Goodpasture se di-
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ferencia de la HLP.I. porque sc presen-
ta en adulios jovenes con un marcado
predominio en el sexo masculino.” Se
presume que en esta entidad existiria
una lesién pulmonar de etiologin des
conocida ¥ variable lo que produciria
una modificacion de loz componentes
tisulares transformandolos en inmuno-
génicos y resultando en la produccion
de anticuerpos antipulmén que tendrian
también especificidad para la membra-
wa basal glomerular.*

Uno de nuesiros pacienies presento
en distintos momentos de su evolucion
cuadros de pirpura anafilactoide. Zol-
linger y Hegglin deseriben un caso con
pirpura de Shinlein Henoch, nefritis
v hemaosiderosis pulmonar:™ hay auto-
res que consideran a la HLP.L como la
forma clinica pulmonar del Shonlein
Henoch.'

También se ha congiderado von po-
cible relacion entre la afeceion que nos
ocupa v la granulomatosi= de Fegeacr,
enfermedad rara de etiologia descono-
cida que se caracleriza por lesiones
granulomatosas necrotizanies del trae-
to respiratorio superior e inferior, an-
geilis necrolizante generalizada  (invo-
luerando arterias y venas), y glomeru-
lonefritis focal pecrotizame,'' aungue
no cxisten evidenciag coneretas para
conriderar a la HP.I. como una forma
incompleta de la enfermedad de Ve
gener™,

Las imagenes radiolégicas en la H.P.L
son muy variables; se describen infil-
trados pulmonares miiltiples, confluen.
tes v pobremente definidos uni o hila-
terales v que hahitualmente respetan
los dpices; lo mis caracteristico es Ia
ripida desaparicion de estao lesiones™

Desde el punto de vista de la anato-

mia patolgica, la presencia de macrd:

R. C. P.
Diciwmnne. 1972



fagos con granulos de hemosiderina en
s intervior es diagnéstica. Se emcuen-
tran también degeneracidn e hiperpla-
sia de las edlulas epiteliale: alveolares,
marcada dilatacién ecapilar alveolar lo-
calizada: grados wvariables de fibrosis
intersticial difusa, degeneracidn de las
fibras elisticas vaseulares, dilatacién y
moderada  esclerosia  suhendotelial en
arterias y venas pulmonares y modera-
da hipertrofia muscular en  arterias,
tados cambios secundarios al samgra-
miento intrapulmonar erénico ¥ no in-
variablemente presentes. El sitio donde
s pTﬂII]H("I} el SAngZramiento parcce ser
el eapilar alveolar: las membranaz ba-
sales capilares v del epitelio alveolar
son noermales. asi como laz arteriolas
pulmonares,'

El diagndstico sc hace por el hallaz-
zo de macrdéflagos cargados de hemosi-
derina en contenido gdstrico o en li-
quido de lavado bronquial, pero puede
realizarse con pocos riesgos biopsia
pulimonar. En 3 de nuestros casos el
diagndztico fue planteado clinicamente
v en do: de ellos se encontraron ma-

SUMMARY

crofasos cargados de hemosiderina en
liquido de lavado bronguial.

El pronéstico es wvariable, la dura-
cion media de la vida es de 2 anos a
partir del diagnéstico, de 5 meses a
10 anos.' Uno de nuestros pacientes
vive 3 afios después de la aparicion de
la sintomatologia, los otro: fallecieron
2, 3 v 12 meses después del comienzo
de la enfermedad.

No existe tratamiento especifico. El
paliative consiste en transfusiones de
sangre durante el episodio agudo ¥
hierro en los periodos de remisidm Se
han utilizadoe corticoesteroidez que me-
joran a veces el episodio agndo, pero
no influencian el eurso de la enferme-
dad.’ La esplencetomia ha producide
buenos resultados en algunos casos.'®

No existe afin experiencia en el trata-
miento con drogas inmunosapresoras.
E: el sindrome de Goodpasture el tra-
tamiento con prednisona y 6 mercapto-
purina mejoréd algonos pacientea’

Nuestro caso 4 ha sido tratado duran-
te 11 meses con inmurdn ¥ s8¢ encuen-
tra asintomilico.

Svarch, E. ¢t al. Idispathic pulmonary hemosiderosiz, Rev, Cub, Ped. 44:; 456, 1972,

Four cases of idionsthic hemosiderosiz sudied at *William Soler™ Hospital over a four
year period are presented, Im the first case, hemoplisis was a final phenomenum and post
mortem diagnosi= was made. This case iz interesting because it presents several anaphylac
taid purpura episode: during evolution. In the three remaining cases, diagnosis was made
clinically amd was confirmed in two of them by the finding of macrophage: containing
hemosiderin in bronchial wash-om fluid and, in the other, by necropsy. In the present,
one of the children still lives, with a 17-month evelation from disgnosiz, and no acute
episades have been developed ginee April 1970, He iz receiving treatment with Inmuoran
sinee May 1971, and cow milk administration has been supressed,

RESUME

Svarch. E. et al. Hémosidérose pulmonaire idiopathique, Rev. Cub. Ped. 44: 4.5-6, 1972,

On présente 4 cas d'hémosidéroze idiopathigque &odié: & 'Hapital “*William Soler™ au
cours de 4 années. Danz le premier cas, 'hémoplysie a &té un phenomiéne terminal et le
diagnostic a ¢1& fait post mortem. Ce eas est teés intéressant pour avoir prisenté quelques
episodes de pourpre anaphylactoide an cours de zon évolution, Danz: lez aotrezs 3 ecaz, le
diagnostic a &1¢ fabli elinigquement. Ce diagnostic a éé confirmé, donzs 2 cas, par la
trouvaille de macrophages ayamt hémosidérine dans le liquide de lavage bronchique, éant
confirmé danz antre cas par néeropsie. L'on des enfants vit actucllement et présente
une evolution de 1T mois & partir du disgnostie, nYayant pas: eu d'épisodes nigo: dis
abril 1970, Cet enfant est sous traitement avee Inmuoran dés mai 1971, ayant suspendo
I'administeation de lait de viche,

R
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