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La hemosiderosis pulmonar idiopatica (HPI) es una enfer-
medad poco comiin, de etiologia desconocida, que se caracte-
riza por el desarrollo de hemoptisis, infiltrados pulmonares
difusos y anemia ferropénica, y afecta fundamentalmente a
nifos y adolescentes. El lavado broncoalveolar permite acer-
carnos al diagnéstico cuando encontramos mas de un 20%
de sideréfagos en el mismo. Presentamos el caso de un vardén
de 72 afios con clinica de infeccién respiratoria, bronquiecta-
sias y melenas de caracter recidivante. Lo atipico del cuadro
nos llevé a realizar una biopsia a cielo abierto, gracias a la
cual llegamos al diagnéstico.
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Idiopathic pulmonary hemosiderosis
in an elderly patient

Idiopathic pulmonary hemosiderosis (IPH) is a rare disea-
se of unknown etiology characterized by hemoptysis, diffuse
pulmonary infiltrates and iron-deficiency anemia. It is typi-
cally found in children and young adults. Finding that the
concentration of siderophages exceeds 20% in bronchoalveo-
lar lavage indicates a diagnosis of IPH. We report the case
of a 72-year-old man with repeated diagnoses of respiratory
infection, bronchiectasis and melena. Because such a clinical
picture is rare for IPH, the final diagnosis was obtained by
open lung biopsy.

Key words: [diopathic pulmonary hemosiderosis. Iron-defi-
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Introduccion

La hemosiderosis pulmonar idiopdtica (HPI) ha sido
considerada como una rareza durante el dltimo siglo;
son muy pocos los casos descritos en la bibliografia'.
Este trastorno es un proceso de origen desconocido y
patogenia incierta, caracterizado por episodios recurren-
tes de hemorragia intrapulmonar. Clinicamente, la tria-
da clasica (hemoptisis, infiltrados parenquimatosos di-
fusos en la radiograffa de torax, anemia ferropénica con
deficiencia de hierro) es suficiente para sugerir el diag-
ndstico'2. Se llega a la confirmacién diagndstica a tra-
vés del lavado broncoalveolar (LBA) en el que se detec-
ta mds de un 20% de sideréfagos®. Se debe descartar
toda enfermedad con hemoptisis (tabla I).

La HPI es un trastorno que afecta a sujetos en edades
comprendidas entre 20 y 30 afos'?, siendo excepcional
en los mayores de esa edad*?.

Caso clinico

Presentamos el caso de un vardn de 72 anos de edad, aten-
dido en varios centros por cuadros recurrentes de melenas,
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infecciones pulmonares y patron radiolégico pulmonar inters-
ticial, siendo diagnosticado de hemosiderosis pulmonar idio-
patica tras biopsia pulmonar a cielo abierto.

El paciente fue atendido en nuestro centro por cuadro de
disnea, tos productiva, hemoptisis moderada y fiebre (39 °C)
de 10 dias de evolucién. Entre sus antecedentes personales
destacaba que era fumador de 50 paquetes-afio, habia presen-
tado varios episodios de melenas y tenfa glaucoma en trata-
miento médico durante un largo periodo de tiempo. En los tl-
timos 6 meses el paciente habia sido valorado en otros centros
por cuadros de bronquiectasias sobreinfectadas, bronquitis
cronica reagudizada y fibrosis pulmonar con insuficiencia res-
piratoria, sin que llegara a precisar oxigenoterapia domicilia-
ria. En la exploracién fisica encontramos un enfermo con obe-

TABLA ]
Diagnéstico diferencial
de la hemosiderosis pulmonar idiopéatica

Infecciones respiratorias

Cardiopatias, especialmente de la valvulopatia mitral

Vasculitis: enfermedad de Wegener, pirpura de Schélein-
Henoch, poliarteritis nudosa, etc.

Conectivopatias: lupus eritematoso sistémico, esclerodermia, etc.

Otros trastornos inmunolégicos, sindrome de Goodpasture,
nefropatia de IgA, etc.

Sangrado por anticoagulantes

Sangrado debido a toxicos como D-penicilamina, dcido
trimetilico, etc.

Otras
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Fig. 1. Radiografia de torax: infiltrado alveolar difuso y patrén reticular
en ambas bases.

-
Fig. 2. Tomografia axial computarizada de térax: infiltrados alveolares
en ambos I6bulos inferiores.

sidad moderada, cianosis central y periférica, ausencia de in-
gurgitacién yugular, ritmo sinusal a 80 lat/min sin soplos en
la auscultacién cardiaca, crepitantes bibasales y sibilancias
dispersas a 30 rpm en la auscultacién pulmonar. El resto de la
exploracion fue normal.

En el hemograma se objetivaron hemoglobina de 19 g/dl,
hematécrito del 40%, 12.600 leucocitos/ml (70% neutréfilos,
15% linfocitos) y velocidad de sedimentacién en la primera
hora de 49 mm/h. La bioquimica fue normal salvo por una
lactatodeshidrogenasa de 1.049 U/L. Los estudios inmunoldgi-
cos detectaron una IgA de 500 mg/dl y anticuerpos antinucle-
ares de 332 mg/dl, sin evidenciarse la presencia de otros tipos
de anticuerpos. Los cultivos y las citologias seriadas de espu-
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to fueron negativos. Las pruebas de funcién respiratoria pre-
sentaron una alteracion restrictiva moderada con disminucién
de la capacidad de difusién del monodxido de carbono (DLCO:
60%). La radiografia simple y la tomografia axial computari-
zada (TC) (fig. | y 2) evidenciaron la presencia de un infiltra-
do alveolar difuso alternando con zonas de aspecto reticular
en ambas bases. No se detecté la presencia de adenopatias ni
bronquiectasias. El estudio broncoscépico fue normal, encon-
trindose en el LBA un 42% de neutréfilos. La biopsia trans-
bronquial no aprecid lesiones destacables. Ante la dificultad
diagndstica del cuadro se procedié a biopsia pulmonar a cielo
abierto, encontrdndose en las muestras anatomopatoldgicas
signos de hemosiderosis con fibrosis. Por ello se llegé al diag-
ndstico de hemosiderosis pulmonar idiopatica.

Discusiéon

La HPI es un raro proceso que aparece fundamental-
mente entre los 20 y 30 afos de edad. Nosotros hemos
encontrado tan s6lo un caso con edad superior a ese in-
tervalo'. Son numerosos los estudios dirigidos a deter-
minar la etiopatogenia de dicha enfermedad sin que se
haya llegado a ninguna conclusién definitiva, aunque
existen varias teorias basadas en los trastornos inmuno-
l6gicos®. Ciertos autores* han hallado edema endotelial
y densos depésitos en las membranas basales de los ca-
pilares, lesiones similares a las observadas en la glome-
rulonefritis por inmunocomplejos. Esto ha sido relacio-
nado con ciertas entidades de base inmunolégica, como
la enfermedad celiaca®, la anemia hemolitica autoinmu-
ne®, los inmunocomplejos circulantes’, etc. Otros auto-
res han detectado en mds de un 50% de los casos eleva-
cién de anticuerpos antinucleares'?’. Estos hallazgos
han propiciado que algunos grupos consideren la exis-
tencia de dos entidades diferentes: la que cursa con con-
centraciones séricas elevadas de ANA, denominada
hemorragia alveolar idiopatica, y la que tiene concen-
traciones normales (hemosiderosis pulmonar idiopati-
ca)’. Nuestro paciente presentaba unas concentraciones
elevadas de IgA y ANA, habiendo sido tratado durante
un largo periodo de tiempo con diferentes farmacos
para el control de su glaucoma.

Nuestro caso no presentaba los datos clinicos de la
triada cldsica que define la HPI; los esputos hemoptoi-
cos fueron escasos (para el grado de hemorragia pulmo-
nar posteriormente objetivada) y desaparecieron tras el
tratamiento antibidtico; este hecho también ha sido des-
crito en otras ocasiones’, por lo que el diagnéstico se
hizo mds complicado. Otro signo clinico digno de men-
cionar es la recurrencia de episodios de melenas que el
paciente venia desarrollando desde hacia tiempo. Dicho
signo ha sido descrito en la bibliografia previamente,
encontrandose justificado por la deglucién de sangre
coincidente con los episodios de sangrado pulmonar®.

El hallazgo de sideréfagos en el LBA hubiera sido
muy orientativo, pero éstos no fueron observados en
nuestro paciente. Varios centros? justifican la ausencia
de sideréfagos en el LBA como una consecuencia del
excesivo tiempo que, en ocasiones, transcurre entre el
sangrado y el LBA; en periodos inferiores a 48 h o su-
periores a 12 dias, los macréfagos cargados de hemosi-
derina no son detectables. La biopsia pulmonar propor
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ciona informacién mds precisa, detectando sangrado al-
veolar, sider6fagos en el alvéolo e intersticio, asi como
signos de fibrosis*'®. Tales hallazgos fueron corrobora-
dos en nuestro paciente, que evoluciond hacia la fibrosis
pulmonar. El diagndstico definitivo de la HPI obliga a
descartar otras posibles causas de hemorragia alveolar®’,
tal y como se hizo en nuestro caso.

Queremos as{ concluir que, aunque la hemosiderosis
pulmonar idiopédtica es una enfermedad extremadamen-
te rara, especialmente en personas de edad avanzada, y
que no siempre se acompaiia de la triada clinica clasica,
dicha entidad clinica deberia incluirse como posible
causa de hemoptisis y hemorragia alveolar en personas
de mayor edad.
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