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Caso clinico

Infiltrados pulmonares bilaterales recurrentes por hemosiderosis
pulmonar idiopatica
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Antecedentes: la hemosiderosis pulmonar idiopatica es un padecimiento subdiagnosticado por la complejidad de sus manifestaciones y
similitud clinica con otras afecciones pulmonares.

Caso clinico: paciente masculino de 45 afios de edad, politransfundido, con insuficiencia renal crénica, hipertension arterial, diabetes
mellitus, cardiopatia isquémica e insuficiencia cardiaca congestiva. Con internamientos recurrentes posthemodialisis caracterizados por
fiebre de 39°C, hemoptisis. Desde el punto de vista radioldgico con hipertensién venocapilar pulmonar e infiltrados reticulonodulares con
patron intersticial. TAC de térax con imagen en panal de abeja y en vidrio despulido bibasal. La biopsia reporté hemosiderosis pulmonar y
neumonitis organizada criptogénica. Se traté con esteroides a los que tuvo buena respuesta. Se trasladé a otro hospital en donde fallecio
a consecuencia de una arritmia letal por hipoxia.

Conclusion: la hemosiderosis pulmonar idiopatica es una enfermedad rara. Para su diagnostico hay que descartar otras causas de he-
morragia alveolar difusa. Se han estudiado diversos tratamientos; sin embargo, la combinacion de azatioprina con esteroide suele tener
mejores respuestas.
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Background: Idiopathic pulmonary hemosiderosis has a prevalence of 20%. It is not certain its etiology. The physiopathology describes
alveolar macrophages that accumulate big amounts of iron. The clinical triad is hemoptysis, pulmonary infiltrates, and anemia. The histo-
pathological diagnosis is realized when the pulmonary biopsy excludes vasculitis, granulomas and immune deposits. The principal cause
of death is acute respiratory failure secondary to massive alveolar hemorrhage. This is a disease that is not frequently diagnosed because
of its complex manifestations and its similarity to other pulmonary diseases.

Clinical case: Men of 45 years, with multiple blood transfusions, chronic renal failure, hypertension, diabetes mellitus, ischemic heart
disease, and chronic heart failure. He has history of recurrent hospitalizations before hemodialysis characterized by fever of 39°C and
hemoptysis, chest x-ray with pulmonary hypertension and diffuse opacities with reticulonodular design, and CT image with honeycombing
and ground-glass attenuation. Pulmonary biopsy reported pulmonary hemosiderosis and cryptogenic organizing pneumonia. He was treated
with steroids with a good response. He leaves to another hospital where he dies secondary to a lethal arrhythmia caused by hypoxia.
Conclusion: Idiopathic pulmonary hemosiderosis is a rare disease. To make a diagnosis is necessary to exclude other causes of diffuse
alveolar hemorrhage. Multiple treatments have been studied, but the combination of azathioprine with steroids has a better response.
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agudo; siempre posteriores a sesion de hemodialisis y
caracterizados por fiebre de hasta 39°C, tos productiva, he-
moptisis e imagen radioldgica con infiltrados pulmonares
bilaterales. Una vez mas reinicid su padecimiento durante
la sesion de hemodialisis con pico febril, malestar general,
mialgias, artralgias, fiebre, calosfrios, tos productiva, no
disneizante ni emetizante, con expectoracion hemoptoica-
purulenta y disnea de pequefios esfuerzos-reposo. Se le
realizaron estudios de laboratorio y gabinete en los que
destacaron: leucocitosis de 17,600 e hiperglucemia con
251 mg/dL. La gasometria arterial report6 trastorno mixto
acido-base. Electrocardiograma con taquicardia sinusal
de 115 por minuto, imagen de bloqueo avanzado de la
rama derecha del haz de his y necrosis antigua anterior
extensa, radiografia de térax con infiltrados alveolares
difusos con patron reticulonodular y cardiomegalia grado
II-1IT (Figura 1).

El tratamiento se inicié con antimicrobianos (linezolid,
meropenem, claritromicina, trimetoprim sulfametoxazol),
tratamiento de sostén, mascarilla reservorio con FiO, 60%
y se continu6 con el protocolo de hemodialisis, con lo
que hubo mejoria radiografica. Se realiz6 TAC de térax
compatible con una neumonitis intersticial (Figura 2).

El perfil inmunologico, intradermorreaccion a tu-
berculina, BAAR en secrecion bronquial, niveles de
complemento y ANCASs con resultado negativo.

Figura 1. Radiografia de térax con infiltrados alveolares difusos
con patrén reticulonodular y cardiomegalia grado II-Il.

Experiment6 progresion stbita del cuadro clinico refe-
rido con datos de dificultad respiratoria, disnea en reposo,
desaturacion y broncoespasmo, por eso fue necesario tras-
ladarlo a la unidad de cuidados intensivos en donde se le
administraron aminas vasoactivas, ventilacion mecanica
no invasiva y esteroides intravenosos. La amiodarona se
sustituy6 por sotalol.

Ante la falta de mejoria radioldgica y la persistencia de
la insuficiencia respiratoria, se realiz6 fibrobroncoscopia
y lavado bronquioalveolar (Figura 3), sin toma de biopsia
por el alto riesgo de sangrado.

Se reportd serologia positiva para citomegalovirus tipo
IgG con IgM en valor indeterminado; por eso se inici6 el
tratamiento con ganciclovir. Se obtuvieron resultados de PCR
compatible con influenza HIN1, por lo que se le indic6 zana-
mivir en inhalaciones. Sali¢ del hospital con mejoria clinica.

Aproximadamente tres semanas posteriores a su egreso
tuvo otra recurrencia durante su sesion de hemodialisis,
con el mismo cuadro clinico que el inicial. Se tratd con
trimetoprima-sulfametoxazol, meropenem y teicoplani-
na, mas ventilacion mecanica no invasiva y esteroides
intravenosos, con adecuada respuesta. Se le realiz6 una
biopsia toracoscopica mediante reseccion en cuila sin
eventualidades. El diagndstico histopatologico fue de
hemosiderosis pulmonar y neumonitis organizada cripto-
génica. (Figura 4).

Figura 2. TAC de térax con patrén en vidrio despulido y en panal
de abejas bilateral de predominio bibasal, compatible con una
neumonitis intersticial.
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Figura 3. Fibrobroncoscopia y lavado bronquioalveolar sin alteraciones evidentes.

Figura 4. Biopsia toracoscopica mediante reseccion en cufia
sin eventualidades, con la que por histopatologia se diagnostico
hemosiderosis pulmonar y neumonitis organizada criptogénica.

Se trasladd a otra institucion hospitalaria con
diagnostico de hemosiderosis pulmonar secundaria a
hemotransfusiones. Fallecio aproximadamente una se-
mana después de la hipoxemia y arritmias, que fueron
mortales.

INTRODUCCION

La hemosiderosis pulmonar es un padecimiento raro con
hemorragia alveolar, caracterizada por un depdsito anor-
mal de hemosiderina en el parénquima pulmonar. Luego
de un episodio de sangrado, los macrofagos alveolares
convierten el hierro de la hemoglobina en hemosiderina
en el lapso de 36 a 72 horas, de ahi el término de hemosi-
derosis.! Es mas comun en nifios, en ellos ocurre en 80%
de los casos. La mayor parte de las veces se diagnostica
en la primera década de la vida, s6lo 20% de los casos son
de inicio en la edad adulta.'!

En cuanto al predominio por sexo no existe preferencia
por alguno; sin embargo, en adultos es mas frecuente en
hombres.>’

La mortalidad ocasionada por esta enfermedad puede
ser tan alta como en 50%.!° En el decenio de 1980 se
describid la relacion con las transfusiones multiples en
pacientes con hemodidlisis, asi como el tratamiento con
hierro como riesgo de hemosiderosis y el consiguiente
efecto mortal en el sistema inmunitario contra la infeccion,
mediado por neutrofilos.!!

Su causa es incierta; en algunos casos se ha relacio-
nado con enfermedades autoinmunitarias, enfermedad
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celiaca, inmunogamapatia por IgA, reacciones adver-
sas a farmacos, pesticidas, neoplasias, trastornos de la
coagulacion y lesiones estructurales de la membrana
alveolo-endotelial.'>8

La fibrosis pulmonar puede llegar a ser masiva, y es
secundaria a hemorragia recurrente alveolar con depo6-
sito de hemosiderina en el intersticio.'> Los macrofagos
alveolares acumulan grandes cantidades de hierro, en
poco tiempo. !

La presentacion clinica puede ser con hemoptisis
aguda y fulminante con tos cronica y disnea, hemoptisis
recurrente, fatiga o anemia asintomatica. En los adultos
los sintomas casi siempre son respiratorios.! En la fase
aguda ocurren episodios de sangrado intra alveolar que se
manifiestan por: hemoptisis, tos, disnea y, en ocasiones,
insuficiencia respiratoria. E1 100% de los adultos tienen
hemoptisis durante el curso de la enfermedad.

Para el diagnostico de certeza, en la biometria hematica
hay grados variables de anemia. La anemia sideropénica
es la consecuencia de la hemosiderosis pulmonar, con
secuestro pulmonar de hierro unido a hemosiderina. La
biopsia de médula 6sea tipicamente muestra eritropoye-
sis hiperplasica, con almacenes intramedulares de hierro
disminuidos. Los estudios de expectoraciéon muestran
eritrocitos y macrofagos cargados con hemosiderina. El
lavado bronquioalveolar tiene mayor sensibilidad que la
muestra de esputo, en donde se aprecia que las células
predominantes son macrofagos, cargados de hemosiderina,
eritrocitos intactos y ocasionalmente neutréfilos. En la fase
aguda en las radiografias de térax se observan infiltrados
difusos con patron alveolar, de predominio en bases. En
la TAC se observa patrdn de vidrio despulido, con grado
variable de fibrosis. Para el diagnostico adecuado es im-
portante excluir otras causas de hemorragia alveolar difusa.
Debe tomarse una biopsia pulmonar y no deben observarse
granulomas, vasculitis o alguna otra enfermedad organica
pulmonar.2,7,10,13,15

En cuanto al tratamiento, los esteroides por via oral
disminuyen las exacerbaciones y la fibrogénesis. Se han
estudiado inmunosupresores como: azatioprina, hidroxi-
cloroquina, ciclofosfamida y metotrexato, con resultados
variables. El mejor esquema parece ser la de azatioprina
combinada con esteroides, especialmente 1til en las exa-
cerbaciones.!*!1>16

La causa mas frecuente de muerte esta relacionada con
insuficiencia respiratoria aguda secundaria a hemorragia

alveolar difusa masiva, o insuficiencia respiratoria croni-
ca y cor pulmonale por fibrosis pulmonar severa. Tienen
peor evolucion de la enfermedad y prondstico los nifios y
adolescentes que los adultos.’

El caso puesto a consideracion representd un alto grado
de complejidad diagnostica y terapéutica. Al principio
se atribuy6 a insuficiencia cardiaca como una com-
plicacion del tipo de la trombosis subaguda del Stent
implantado en la coronaria descendente anterior por el
infarto de miocardio anterior. En este sentido, la au-
sencia de angor, el electrocardiograma y la radiografia
de torax excluyeron esta posibilidad. La recurrencia
del cuadro clinico obligd a las consideraciones in-
fecciosas descritas, acompanados de los tratamientos
antimicrobianos con los resultados de mejoria parcial.
A pesar de recibir amiodarona durante algunas semanas
(ocho) por fibrilacién auricular se cambid por sotalol,
para evitar sesgos en la etiologia del caso. Nuevamen-
te la recurrencia con grave deterioro clinico obligd a
la biopsia pulmonar con el consiguiente diagndstico
histopatologico que explico la historia natural de los
eventos clinicos recurrentes.

Es muy importante conocer las implicaciones clinicas
de los diagnosticos establecidos (diabetes mellitus, car-
diopatia mixta: isquémica e hipertensiva, hemodialisis
por insuficiencia renal cronica e infecciones pulmonares)
porque el reconocimiento de la historia natural de la enfer-
medad y sus diferentes formas de expresion (clinicas y de
imagen) nos obligue, como clinicos, a buscar alternativas
diagnosticas y terapéuticas que expliquen integralmente
el cuadro clinico puesto a consideracion.

La hemosiderosis pulmonar secundaria es una enfermedad
rara y su diagnostico es de exclusion. Para su adecuado
diagnoéstico hay que descartar otras causas de hemorragia
alveolar difusa y, sobre todo, tener la sospecha en pacien-
tes con antecedente de multiples transfusiones, ademas
de administracion de eritropoyetina, sin mejoria y que
radiolégicamente se comportan con neumonia intersti-
cial y tienen la triada de anemia, hemoptisis e infiltrados
alveolares.
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