NOTAS CLINICAS

Afectacion intersticial pulmonar por hemocromatosis
como forma de presentacion de la enfermedad
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Presentamos un caso de hemocromatosis cuya primera ma-
nifestacion fue el hallazgo casual de un patrén intersticial en
la radiografia de térax y en cuya biopsia transbronquial se
demostro la presencia de hierro (Fe) en los macréfagos alveo-
lares y material septal, lo que nos llevé a la bisqueda de
depésitos en otras localizaciones, confirmandose su existencia
en la biopsia hepitica que mostré un Fe en peso seco de
cilindro hepatico (+): 6.964 pg.

Se ha revisado la literatura médica por el sistema CD-
ROM Medline, afio 1989 y hasta mayo de 1994, sin haber
encontrado ninguna referencia al respecto.
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Interstitial pulmonary involvement due to
hemochromatosis as a presenting sign of disease

We present a patient with hemochromatosis whose first
sign of disease was an accidental finding of interstitial pat-
terns on a chest film and whose transbronchial biopsy showed
traces of iron (Fe) in alveolar macrophages and septal matter.
We then looked for deposits in other locations, finding Fe
(I+): 6.964 Lg) in the dry weight of a cylindrical sample of liver
tissue.

A Medline search on CD-ROM for 1989 through May of
1994 revealed no references to similar cases.
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Introduccion

La hemocromatosis hereditaria es un trastorno fre-
cuente del metabolismo del hierro (Fe), caracterizado
por la absorcidn excesiva de Fe a nivel intestinal y su
acumulacion téxica en las células parenquimatosas de
higado, corazén, pdncreas y otros organos’.

Los sintomas se desarrollan solo después de una
acumulacién importante de Fe en los 6rganos afecta-
dos causando insuficiencia funcional de los mismos.

Presentamos el caso de un varén con hemocromato-
sis cuya primera manifestacion fue el hallazgo casual
de un patrdén intersticial en la radiografia de torax,
cuyo estudio llevé al diagnéstico de certeza.

Hemos revisado la literatura médica por el sistema
CD-ROM Medline, afio 1989 y hasta mayo de 1994, y
no hemos encontrado ninguna referencia similar, por
lo que creemos oportuno aportar este caso.
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Caso clinico

Paciente varén de 55 afios, soldador durante 32 afios,
fumador de 15 cigarrillos/dia durante 30 aifios, no bebedor y
sin alergias medicamentosa conocidas. Cumplia criterios cli-
nicos de bronquitis cronica desde hacia 10 afios. Una radio-
grafia de térax hecha como parte de un chequeo rutinario
fue informada como anormal, por lo que fue enviado a
nuestro hospital para estudio.

El paciente relataba dolor epigastrico frecuente que ce-
dia con la ingesta, de predominio estacional, desde hacia
30 afios. Hace 4 afios se le inform¢ que tenia las transamina-
sas hepatica altas.

Los resultados del examen fisico fueron anodinos salvo el
color moreno grisiceo de la piel, especialmente en zonas de
exposicion. La radiografia de térax mostré patrén intersti-
cial nodular de 2 mm de didmetro, difuso, de predominio en
campos medios y superiores. No existian adenopatias hilia-
res ni mediastinicas (fig. 1).

La espirometria mostré una capacidad vital de 3.834 ml
siendo el limite inferior de 2.867 ml, con resto de pardme-
tros (flujos y volimenes) normales. La capacidad de difusion
y los gases arteriales fueron normales.

El hemograma se encontraba dentro de limites normales.
La bioquimica de sangre mostr6é una discreta elevacion de
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Fig. 1. Radiografia posteroanterior de térax que muestra opacidades nodu-

lares difusas de 2 mm de didmetro de predominio en campos superiores y
medio.

las transaminasas hepdticas con bilirrubina, proteinas tota-
les, proteinograma, inmunoglobulinas, normales. Resto de
pardmetros: glucosa, ionograma, estudio de la funcidn renal
dentro de la normalidad. Marcadores de la hepatitis B:
anti-Hbc (+) (IgG + IgM). Resto de marcadores (=), por
tanto: infeccién pasada por el virus de la hepatitis B, con
muy poca probabilidad de contagio. Fe total en sangre: 258
ng/dl (55-145 ng/dl). Ferritina en sangre: 1.250 ng/dl (29-
371). Capacidad de fijacion total de Fe: 268 ng/dl (259-388).

Una esofagogastroscopia mostré cicatriz minima lineal de
ulcus de bulboduodenal sin actividad actual.

La biopsia transbronquial mostrd depdsitos de Fe en
el intersticio interalveolar compatible con hemosiderosis
(fig. 2). El resto de los estudios de patrén intersticial, ECG,
citologias y bacilos de Koch en el esputo, Mantoux, precipi-
tinas, pruebas alérgicas por el método del Prick-test, estudio
de colagenosis, fueron negativos.

Se elaboré la sospecha clinica de hemocromatosis, y se le
practicé al enfermo una biopsia hepdtica que mostré deposi-
tos de Fe en el intersticio, células de Kupffer y hepatocitos.
Tejido inflamatorio fibroso en el intersticio sin llegar a ser
cirrosis: compatible con hemocromatosis (fig. 3).

Determinacién de Fe en peso seco de cilindro hepatico:
6.964 ng de Fe/g de tejido seco a 60 °C (peso del cilindro
hepdtico seco a 60 °C = 1,3 mg), mediante espectrofotometro
de absorcion atémica (AA) Perkin Elmer 370.

Se hizo el diagndstico de hemocromatosis practicindosele
al enfermo sangrias seriadas consiguiéndose una normaliza-
cién de las cifras de Fe ferritina asi como aclaramiento del
tono grisaceo de su piel. El enfermo continua asintomadtico
aunque persiste el patrén radiolégico.

Se aconsejo estudio de los parientes colaterales, 3 herma-
nos varones y en uno de ellos se encontr6 la misma enfer-
medad.

Discusion

La hemocromatosis hereditaria se debe a la trans-
mision autosomica recesiva de una anormalidad gené-
tica en el cromosoma 6! y est4 relacionada con los

38

. %

Fig. 2. Biopsia transbronquial. (Técnica de Perls, x 250.) Muestra
grandes depésitos de hierro.

Fig. 3. Biopsia hepatica. (Técnica de Perls, x 400.) Miltiples depésitos de
hierro en el interior de los hepatocitos.

antigenos de la histocompatibilidad HLA-A;-B,-B,,*%.
El diagnodstico temprano requiere un alto indice de
sospecha y un conocimiento amplio de los hallazgos
clinicos de la enfermedad.

La biopsia hepadtica con determinacion guimica
cuantitativa de la concentracién de Fe es esencial para
evaluar cambios histopatoldgicos y ayudar a distin-
guir la hemocromatosis hereditaria de la secundaria
ante un aporte excesivo de Fe’.

En nuestro caso se elaboré la sospecha diagndstica
tras el hallazgo de depositos de Fe en el intersticio
pulmonar como unica explicacion para la presencia de
un patrén radioldgico intersticial en la radiografia
de tdérax, puesto que el enfermo carecia, por otra
parte, de historia de exposicion a Fe, que suele produ-
cir patron intersticial nodular difuso de alta densidad
tras la exposicidon de, al menos, 10 afios en lugares
cerrados o con alto indice de polvo de Fe (minas) y
que, generalmente, también es asintomdtico®.

La manifestacion mds frecuente de la hemocroma-
tosis, que se observa en el 75-95% de los enfermos’, es
la derivada de la afectacion hepdtica: nuestro caso
presenta una discreta elevacion de transaminasas que
ya tenia 4 ailos antes, con evidencia serologica de
anticuerpos frente al virus de la hepatitis B sin presen-
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cia de antigenos y con una biopsia hepdtica compati-
ble con hemocromatosis, lo cual hace suponer que
estas alteraciones enzimaticas se deban al proceso
inflamatorio derivado de una acumulacién patolégica
de Fe. El tratamiento con flebotomia no previene en
estos enfermos la aparicion de una de las mds serias
complicaciones: el hepatocarcinoma, que se desarrolla
en el 15% de los enfermos tratados!'®.

La pigmentacién anormal cutdnea es otra de las
manifestaciones frecuentes de la enfermedad!! y apa-
rece como color bronce o ligeramente gris mds co-
munmente en las zonas expuestas y se debe, sobre
todo, a melanina, aunque el color gris se relaciona
directamente con la cantidad de Fe y suele mejorar
con las sangrias periddicas, como en el caso de nuestro
enfermo.

Otras manifestaciones asociadas a hemocromatosis
como diabetes'?, alteraciones cardiacas'’, artropa-
tias'®, no se observan en nuestro paciente.

Tras la revision de la literatura por el sistema CD-
ROM Medline, afio 1989 y hasta mayo de 1994, no
hemos encontrado ninguna descripcion de manifesta-
ciones clinicas derivadas de la afectacion pulmonar ni
alteraciones radioldgicas del tipo que nos ocupa, por
lo que creemos interesante la singularidad de este
€aso.
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