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HEMOSIDEROSIS PULMONAR ASOCIADA
CON FIBROSIS PANCREATICA. INFORME
DE UN PACIENTE

Hospital Pedistrico Docente “William Soler”

Dn. Robento Razén Beharn* y Dn. 0sinis Cuberno Menéndez**

Se presenta un caso de hemosiderosis pulmonar asociada con
gLbrosis pancredtica en un niiio de 17 meses de edad, cuyo
diagnfstico fue establecido porn La nechopsia. Se discute fa
posibilidad de una base inmunolfgica del proceso. Se plan-
tea fa existencia de un nuevo sindrome: hemosdidenosis pul-
monar-4Lbrosis pancredtica.

INTRODUCCION

Se emplea el t&rmino de hemosiderosis pulmonar para des-
cribir cierto nimero de estados patoldgicos caracterizados
por la anormal acumulacidn de hemosiderina en el par@nquima
pulmonar, como resultado de hemorragias difusas alveolares.

Hay teorias que explican la entidad mediante un mecanis-
mo inmunoldgico.’”?

Holzel," en 1968, publica un caso de hemosiderosis pul-
monar en un nino de 18 meses, asociado con deficiencias
pancredticas exocrinas y endocrinas, y plantea clinicamente
sus hallazgos.

Basado en ello, Heiner, en 1972,° incluye en su clasifi-
cacidn de la hemosiderosis pulmonar primaria, las asociadas
con afeccidn pancreatica.

Presentacion del caso

Paciente O0.A.M., de 17 meses de edad, del sexo femenino
y coloracidn blanca de la piel, que se remite al Hospital
Pediftrico Docente "William Soler" por dificultad respira-
toria y tos persistente.

Antecedentes patoldgicos personales: 8 ingresos en otro
centro hospitalaric por presentar cuadros diarreicos o res-
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piratorios agudos e intolerancia a las leches. El primer in-
greso fue al mes de nacido, donde se sustituyd la leche por
férmula basal de carne.

Exdmenes complementanios de intenés nealizados en Los di-
fernentes ingresos: electroforesis de proteinas, dentro de
limites normales. Frueba de Mantoux (PPD), O mm. Prueba de
etancl, negativa. Electr&litos en el sudor, normales. Hemo-
globinas que variaron entre 10,9 y 9,3 g %. Rayos X de tbrax
en varios ingresos: lesiones de aspecto inflamatoric en am-
bos campos pulmonares.

Antecedentes patolSgicos familiares: madre asmitica.

Historia de la enfermedad actual: fiebre y dificultad
respiratoria de una semana de evolucidn.

Examen fisico: peso 8 fag. Ligera palidez cutaneo-mucosa.

Dificultad respiratoria moderada. Frecuencia respiratoria
de 40 por minuto. Auscultacidn: algunos estertores gruesos
diseminados.

Evolucidn: en los primeros dias su estado se mantiene sin
variacidn; posteriormente se agrava su cuadro respiratoric y
se mantiene la fiebre de 38 a 38,5 °C. En el curso de las
investigaciones se detecta una diabetes mellitus (Benedict
rojo ladrille, Imbert positivo, glicemia de 17 mmofes/L).

Mejora discretamente con el tratamiento, pero continia
con tagquipnea y dificultad respiratoria marcada, fallece a
los 22 dias de ingresado. La hemoglobina variéde 9a8,2 g %.

Los hallazgos radioldgicos del térax al ingresc fueron:
infiltrado bronconeuménica en ambos campos pulmonares que
parten del hilio hacia la periferia. En examenes posteriores
hay discreta mejoria, pero aumentan marcadamente dichas le-
siones en los Gltimos examenes.

Los hallazgos necrdpsicos fueron los siguientes (figuras
1=4) :

a) Hemosiderosis pulmonar y de ganglios mediastinales.

b) Fibrosis intersticial pancreatica, perilobulillar e in-
tralobulillar, con reduccidn del niimero de los islotes de
Langerhans.

DISCUSION

La hemosiderosis pulmonar ha side considerada por numerc-
sos autores como una enfermedad inmuncldgica asociada en
ocasiones a miocarditis, a glomerulonefritis (sindrome de
Goodpasture), a precipitinas a la leche de vaca (sindrome de
Heiner), o a manifestaciones de una enfermedad difusa del
coldgeno.! A partir de 1972, después del informe del caso
de Holzel,' las asociadas con lesidn pancredtica.
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Figura 1. Fibrosds intersticial pancredtica penilobulillan
e inthalobulillan. € y E. x 100.

Existe un nimero de variantes clinicas que cumplen los
requisitos para la ! '~~siderosis pulmonar, algunas de las
cuales se encuentran escasamente probadas.3 Se conoce poco
sobre la patogénesis de estas enfermedades, aungue la in-
formacidn inmuncldgica disponible indica gue puede haber
lesidn de la membrana basal alveolar (y glomerular en el
sindrome de Goodpasture), debida a anticuerpos circulantes
autoinmunes®’~? o a través de depdsitos de complejos inmu-
!'IES-E

En nuestro paciente, las diarreas frecuentes, la intole-
rancia a las leches, la malnutricién severa, son signos de
malabsorcidn gue pueden atribuirse a una insuficiencia pan-
creftica exocrina y el desarrollo de una diabetes mellitus
a una insuficiencia pancredtica endocrina. Estas alteracio-
nes pancreaticas fueron consecuencia de la extensa fibrosis
intersticial que dicho drgano presentaba.

En cuanto al cuadro respiratorio, no se observd ni ane-
mia severa ni hemoptisis, lo cual ha sido informade como
posible, y en estos casos sblo la prolongada vigilancia del
nifno y la biopsia pulmonar, permitird llegar al diagndstico
de hemosiderosis pulmonar.ﬁ
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Figura 2. Coites dek
pulmén con dreas con-
densadas de color
rojo pando con un
Linte ocre y zonas
de hemonragia.

Figura 3. Macidfa-
904 cargados de
hemosidenina en
espacios alveoka-
nes. Penls. x 400,
Inmensidn.
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Figura 4. Mac&&ﬁagaa caragados de hemosiderina en espa-

cl0s alveolanes. Pernls. x 400. Tnmersidn.

Los hallazgos necrdpsicos en nuestro paciente se circuns-
cribieron al pulmén y al pancreas; ademas, la semejanza
clinica con el caso informado por Hofzef hace plantear que
los 2 pacientes presentaron la misma enfermedad aungque Hofl-
zel da una explicacidn diferente a los hallazgos clinicos
de su caso, sugiriendo elementos de hemocromatosis y hemosi-
derosis pulmonar idiopatica, sin plantear la posibilidad de
una fibrosis pancreatica."’

Morgan et af. plantean que en caso de la asociacidn de
la diabetes a la hemosiderosis pulmonar, gueda pendiente el
estudio para determinar si esuna asociacidn fortuita o cons-
tituye un ejemplo de lesidn del complejo inmune.’

Por las observaciones anteriores, podemos plantear la
existencia de un sindrome de hemosiderosis pulmonar-fibrosis
pancreitica, donde hay que considerar a la base inmunol&gica
del proceso.

SUMMARY

Razdn Behar, R.; O. Cuberc Menéndez: Pulmonany hemosidernosds
associated with pancreatic §ibnosis. Repont of a patient.
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The case of a 17 month old infant, pulmonary hemosiderosis
associated with pancreatic fibrosis, is presented. The diag-
nosis was determined by necropsy. Possibility of an immuno-
logic base in this process is discussed. Existance of a new
syndrome, pulmonary hemosiderosis-pancreatic fibrosis syndro-
me, is stated.

RESUME

Razdn Behar, R.; O. Cubero Mené&ndez: Hémosidérose pulmonainre
assocife & une §ibrose pancnéatique. A propos d'un cas.

I1 s'agit d'un cas d'hémosidérose pulmonaire associe a une

fibrose pancréatique, chez un enfant Egé de 17 mois, et dont
le diagnostic a &té& &tabli lors de la nécropsie. On discute

la possibilité de l'existence d'une base immunologique dans

le processus. On signale l'existence d'un nouveau syndrome:

hémosidérose pulmonaire-fibrose pancréatique.
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