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Rezumat.

Hemosideroza pulmonara idiopatica este o boala respiratorie rard, care debuteaza preponderent in copilarie, sub var-
sta de 10 ani. La populatia pediatricd poate fi manifestata doar prin anemie izolata cu deficit de fier, fara asocierea altor
simptome, uneori cu diagnosticare tardiva. Este prezentat un caz clinic de hemosideroza pulmonara cu afectare metaboli-
ca, cu acumularea hemosiderinei in macrofagele alveolare si nivele sporite de feritina. Caracteristicele afect[rii pulmonare
sunt evaluate imagistic prin CT pulmonara.

Cuvinte cheie: hemosideroza pulmonara idiopatica, copii.

Summary. Pulmonary hemosiderosis in a child

Idiopathic pulmonary hemosiderosis is a rare respiratory disease that often beginning before the age of 10 years.
In the pediatric population, it can be manifested only by isolated iron deficiency anemia, without association of other
symptoms, sometimes with late diagnosis. We will present a clinical case of pulmonary hemosiderosis with metabolic
damage, characterized by the accumulation of hemosiderin in alveolar macrophages and increased levels of ferritin. The
progression of lung dysfunction is evaluated imaging by lung CT.

Keywords: idiopathic pulmonary hemosiderosis, children.

Pesiome. Jlerounslii remocuaepos y pedenka.

W anonarndeckuii reMocH1epo3 JIETKUX — PEIKOe pecupaTopHoe 3a001eBaHne, KOTOPOE Yallle BCero HauMHaeTCs B
JIeTCTBE, B Bo3pacte J1o 10 jget. B neTckoii momyssiiyuy OH MOXKET MPOSIBISITHCS TOIBKO H30JIMPOBAHHOM XKee301e YUIIUTHON
aHemuel, 0e3 acconmanuy Jpyrux CUMITOMOB, MHOTJA NPH MO3JHEH nuarHocTuke. [IpuBenemM KIMHMYECKUH ciaydait
JIETOYHOT'0 FEMOCHAEP03a C META00INYECKUM ITOPaKEHUEM, C HAKOINICHHEM I'eMOCHIepHHA B aJIbBEOJISIPHBIX Makpogarax
U TIOBBIILICHNE YPOBHS epputnHa. [IporpeccupoBanue 1eroyHol AnCyHKINHU oneHuBatoT pu momouy KT ierkux.

KuroueBble cioBa: I/IHI/IOHaTI/I‘IeCKI/Iﬁ reMoCcuaepos JICrkux, JAC€Tu.

Introducere.

Hemosideroza pulmonara idiopatica (HPI) este o
boala respiratorie rara, cu potential letal, care se ca-
racterizeaza prin episoade repetate de hemoragie alve-
olara difuza. Aceste incidente de hemoragie pot avea
caracter intermitent sau persistent si variaza semnifi-
cativ ca cantitate de sange. [1, 4, 5]. In literatura de
specialitate la nivel mondial sunt raportate in jur de
500 de cazuri de HPI. Debutul HPI se poate produce
la orice varsta, dar majoritatea pacientilor (80%) este
prezentata de populatia pediatrica, preponderent copii
sub varsta de 10 ani [3,4].

Incidenta estimatd a HPI la copii si adolescenti
este de 0,24-1,23 cazuri la 1.000.000 polulatie, iar
rata mortalitatii Tn HPI ajunge pana la 50% [2,6].

HPI se intdlneste mai frecvent la fete, iar 1/4 din-
tre ele avand auto-anticorpi pozitivi: anticorpi ANA
in 20,3%, anticorpi ANCA in 17% cazuri, anti-dsD-

NAla 9,1%, FR —1in 12%, anticorpi anti-muschi ne-
ted la 23,2% copii si anticorpi celiaci - in 25,9% ca-
zuri. Semnificatia unei asocieri intre HPI si prezenta
autoanticorpilor nu este definitivata, deoarece autoan-
ticorpii indicd mai degraba o dereglare imuna gene-
rala decat o cauzalitate. Dovezi limitate sugereaza, ca
prezenta anticorpilor ANA poate fi corelatd cu un risc
mai mare de recurente maladive si cu rezultate evolu-
tive mai severe, complicatii, prognostic rezervat [8].
Pentru prima datd HPI a fost descrisa de Virc-
how in 1864 [1], desi entitatea acestei maladii este
cunoscutd de mai multe secole. Cercetarile in dome-
niul factorilor de risc si mecanismelor patogenice ale
HPI sunt in progres continuu, dar boala raimane a fi o
enigma pentru medicii clinicieni. Actualmente, nu se
stie cu certitudine daca patogeneza HPI este similara
la adulti si la copii. Mai multi autori evidentiaza unii
factori de risc cu diverse grade de dovezi, cum ar fi
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predispozitia ereditard, expunerea factorilor nocivi
de mediu, interrelatii imunologice imperfecte, reactii
alergice. Primele 2 cauze mentionate nu sunt pe de-
plin elucidate, fiind mentionatd o varietate de riscuri
predispozante si factori de risc exogeni. Insia meca-
nismele imunologice ale HPI au mai multe dovezi sti-
intifice, cum ar fi prezenta anomaliilor caracterizate
cu depuneri de imunoglobuline pe membrana bazala
alveolo-capilara a plamaénilor, deficit concomitent de
IgA, auto-anticorpi prezenti in 25 % cazuri, raspuns
pozitiv la terapia imunosupresiva [5].

Cercetarile patomorfologice in caz de hemora-
gie alveolara identifica eritrocite fagocitate de catre
macrofagele alveolare [1,2,5]. Patogenic in aceste
circumstante hemoglobina este disociata in hem si
globind, iar globina polipeptidica este catabolizata
pana la aminoacizi. Este cunoscut, ca hemul liber este
toxic si provoaca eliberarea de citokine proinflama-
torii, precum si formarea speciilor reactive de oxigen
cu declansarea stersului oxidativ in tesutul pulmonar,
care se intensificd si prin concentratii exagerate de
fier liber cu provocare de leziuni oxidative si formare
de radicali hidroxil. Macrofagele alveolare pot inhiba
efectul toxic prin reutilizarea fierului pentru sinteza

enzimelor si componentelor intracelulare, ca de exem-
plu citocromul C, si inglobarea fierului in apoferitina,
ulterior cu producere de feritina, principalul depozit
intracelular de fier [5]. Feritina ulterior proceseaza
fierul in depuneri hemosiderinice intracelulare, dar
acest fier este indisponibil pentru sinteza hemoglo-
binei, iar epuizarea rezervelor de fier din organismul
copilului se realizeaza in anemie fierodeficitara. Epi-
soadele recurente de hemoragie alveolara pot provoca
depuneri masive de fier in parenchimul pulmonar, cu
deteriorarea celulara oxidativa, care ulterior evolutiv
induce procese de fibroza pulmonara [5].

Tabloul clinic poate varia de la un debut acut cu
hemoptizie si dispnee la 0 anemie simptomaticd mai
subtila, care poate fi subestimata pentru diagnosticul
de HPI. Semnificativ pentru diagnostic este hemopti-
zia, care este simptomul prezent la aproximativ 80%
dintre pacientii cu hemosideroza. Hemoptizia poate
sa fie absentd, deoarece copilul poate inghiti sputa,
astfel anemia ar putea fi un semn clinic si hemografic
mai specific. La populatia pediatrica poate fi anemie
izolata cu deficit de fier, fara asocierea altor simpto-
me, fiind o prezentare clinica mai rara la adulti [5, 6].
Rezultatele examenului fizic sunt nespecifice. Cele
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Figura 1. CT pulmonar CT pulmonar 08/09/2023. Modificari pulmonare si in tesut hepatic in cadrul hemosiderozei.
Hipertensiune pulmonara de grad minim. Revarsat pericardic minim.
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mai frecvente simptome clinice includ hemoptizie,
tuse, dispnee, febra si wheezing, iar din datele exa-
menului obiectiv mai relevante sunt hepatomegalie si
splenomegalie [4, 6].

Imagistica toracica de obicei evidentiaza opacitati
perihilare bilaterale si mediobazal, iar in hemoragii
masive poate implica toatd aria pulmonara. Evalua-
rea bronhoscopica este esentiald pentru a exclude alte
cauze posibile de sdngerare care mimeaza hemoragia
alveolara difuza. Lavajul bronhoalveolar in cadrul
HPI, la examinarea citologica se evidentiaza macro-
fage incarcate cu hemosiderind. Semne de fibroza,
aspect in ,,fagure de miere,, si depunere de hemosi-
derina de-a lungul septului interlobular este deseori
prezent la pacientii cu hemoragie recurenta [7].

Scopul lucrérii este prezentarea unui caz clinic al
copilului cu hemosideroza pulmonard si aprecierea
semnificatiei explorarilor imagistice pentru aprecie-
rea modificarilor la nivel morfo-functiona pulmonarl.

Prezentam cazul unui copil, fetita de 11 ani, se in-
terneazd pe 3 septembrie 2023, in sectia RTI comparti-
ment pediatrie, cu acuze la stare extrem de grava con-
ditonata de IR grad II-III, dependentd de O2, dereglari
de microcirculatie, tegumentele de nuantd cianotica,
fatigabilitate exprimatd, inapetentd, dispnee, tahip-
nee; parametrii vitali: FR - 50 r/min; FCC - 78 b/min;
t-36.2°C; Sp02-92%. Date antropmetrice: Masa=36
kg. Talia=136 cm, IMC=19.5. Pe parcursul spitalizarii
face desaturari - 50-72-80%, necesita flux liber de O2
pe mascd, nu mentine constant SpO2, dependenta de
0O2. Ulterior transferatd in sectia Pneumologie cu pa-
rametrii vitali: Ps 78/min; T/a 100/55 mmHg, FR 50/
min; SpO2 —92%. Prezintd concentratii foarte crescute
ale Feritinei (4.09.23) - 2258.90 ng/ml (norma 7 - 84
- ng/ml), se efectueazd CT pulmonar pentru aprecierea
modificarilor la nivel de tesut pulmonar.

Anamneza vietii. Copil nascut de la a IV-a sar-
cind , nastere la 39 saptamani de gestatie, cu masa
corporala 3950gr. Sarcina a decurs fard complicatii.
Vaccinoprofilaxia conform Calendarului National de
Vaccindri.

Istoricul bolii. Copilul bolnav de la varsta de 1
an, cand a fost confirmat diagnosticul de anemie ere-
ditara hemoliticd neidentificatd. Pe parcursul anilor
cu interndri frecvente pentru tratamentul de substitu-
tie si mentinerea functiilor hematopoietice, transfuzie
de masa eritrocitara.

In baza datelor clinice si paraclinice la copil in
anul 2016 (varsta de 4 ani) a fost stabilit diagnosticul
de Hemosideroza pulmonara, confirmat prin explorari
imagistice — la CT pumonar este descris sindromul de
sticla mata (fig.1), iar bronhoscopia cu biopsia alve-
olara a confirmat prezenta de sideroblasti in probele

bioptice. Feritina in ser 1n aceasta perioada era de 383
mmoli/l (valori de referintd 20-200 mmoli/l).

Examenul obiectiv: starea generala la internare
grava. Copilul constient, afebril. Tesutul adipos dez-
voltat satisfacator. Tegumentele si mucoasele curate,
fara icter.. Dispnee, tahipnee, tiraj intercostal. Cutia
toracica simetricd, submatitate cu accent pe dreapta,
stetoacustic n plamani respiratie asprd, diminuata
bilateral bazal cu raluri crepitante multiple. Zgomote
cardiace accentuate, limitele cordului marite. Abdo-
menul moale, indolor la palpare. Ficatul si splina sub
rebordul costal.

Diagnostic clinic.

Hemosideroza pulmonara. Pneumonie bilaterala
forma complicata. IR gr.II-IIl. Anemie hemolitica
in remisie. Imunodeficienta secundara. Infectie pul-
monard mixta (Staphylococcus aureus, Klebsiella
pneumoniae, Streptococcus viridians, Mycoplasma
hominis). Insuficienta respiratorie cronica gr II-IIL.
Cardiomiopatie secundara cu pastrarea functiei ven-
triculare stangi. Anomalie minora de cord. Cordaj fals
in cavitatea VS. IC CF I NYHA/Ross. Hipertensiune
pulmonara secundara usoara. Pericarditd minora.

Concluzie.

Prezentarea cazului a demonstrat importanta me-
todelor imagistice prin CT in diagnosticul precoce,
aprecierea modificarilor la nivel de tesut pulmonar in
cadrul hemosiderozei pulmonare in progresie.
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