612 Cartas al Director / Arch Bronconeumol. 2010;,46(11):610-615

a los tres dias de la intervencion. Tres afos después continda
asintomatico.

El llamado sindrome de estrecho toracico superior (TOS) agrupa
distintas patologias que afectan al plexo braquial y/o a los vasos
subclavios a su paso por tres comprometidas regiones anatémicas: el
triangulo interescalénico, el espacio costoclavicular y el espacio
subpectoral. La compresion puede ocurrir a cualquiera de estos
niveles, por etiologias diversas que poco tienen en comin. Existe un
grupo de patologia tumoral infrecuente que puede originar un TOS
por compresion, donde se han descrito casos aislados de tumor
desmoide!, lipoma? o hemangioma de la primera costilla®> entre
otros. En nuestra revision de la literatura no hemos encontrado
ningn caso de paraganglioma subclavio como causa de TOS.

La tasa de crecimiento de los paragangliomas es lenta y por lo
general son benignos. El criterio de malignidad no viene definido
por la histopatologia del tumor, sino por la invasiéon a 6rganos
vecinos, metastasis o recurrencia, observadas en un 5-10% del
total*. El tratamiento de elecciébn es la exéresis quirargica,
considerada una cirugia de riesgo por su localizacién anatémica,
estrecha relacién con estructuras vasculo-nerviosas e hipervascu-
larizacion del tumor. La principal complicacién postoperatoria
es el déficit sensitivo o motor condicionado por la lesion de
estructuras nerviosas adyacentes. La radioterapia esta indicada en
casos inoperables o de modo complementario a la cirugia tras
exéresis parcial. De todos modos, esta terapia no suele conseguir
la completa erradicacién del tumor”.
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Hemosiderosis pulmonar idiopatica en la infancia: buena
respuesta al tratamiento con esteroides sistémicos,
hidroxicloroquina y budesonida inhalada

Idiopathic Pulmonary Haemosiderosis in childhood: A Good
Response to Systemic Steroids, Inhaled Hydroxychloroquine and
Budesonide

Sr. Director:

La hemosiderosis pulmonar idiopatica (HPI) es una causa rara y
potencialmente mortal de hemorragia alveolar difusa. Se caracte-
riza por la presencia de infiltrados pulmonares cambiantes,
hemoptisis y anemia ferropénica; sin manifestaciones sistémicas
ni renales asociadas?. La presentacion clinica varia desde
hemoptisis fulminante o fallo respiratorio agudo hasta clinica
respiratoria insidiosa o anemia ferropénica refractaria al trata-
miento!>".

Se presenta el caso de un varén de 10 afios, sin patologia
respiratoria previa, con tos irritativa y disnea progresiva de un afo
de evolucion acompaifiada de hemoptisis en los Gltimos 6 meses. A
la exploracién destacaba obesidad (IMC 27) y palidez cutaneo-
mucosa. En las pruebas complementarias se evidencié anemia
ferropénica (hemoglobina 10,3 mg/dl, hematocrito 32%). El estu-
dio de funcién renal, hepatica, iones, coagulacion y orina
resultaron normales. Test del sudor 12 mEq/l. Los cultivos de
esputo fueron negativos y el mantoux de O mm. En la radiografia
de tbrax se apreciaba engrosamiento hiliar con infiltrado
intersticial bilateral predominantemente en lébulos inferiores. El
TAC se muestra en el anexo 1. El estudio cardiol6gico fue normal.
Inmunoglobulinas, complemento, FR, ANA, ANCA, antiDNA,
antiMBG, IgA ATT y precipitinas a leche de vaca negativos. El
estudio de funcion pulmonar mostrd un patrén restrictivo:

espirometria forzada: FEV1 79%, FVC 80%, FEV1/FVC 90%,
broncodilatacion negativa, y pletismografia: TLC 67%, FVC 67%,
VR 21%, con disminucién moderada de la capacidad de difusion de
CO. No se observaron alteraciones macroscopicas en la fibro-
broncoscopia, obteniendo liquido serohemético con abundantes
hematies (49%) y hemosidero6fagos (41%) en el lavado broncoal-
veolar. Los cultivos para hongos, bacterias y micobacterias de
fueron negativos.

El paciente fue diagnosticado de HPI ante la ausencia de
hallazgos que sugiriesen otras patologias responsables del sangrado
alveolar. Se inici6 tratamiento con prednisona oral (2 mg/kg/dia),
budesonida inhalada (400 pg/dia), hidroxicloroquina (7 mg/kg/dia),
sulfato ferroso y salbutamol inhalado a demanda. A los dos meses se
inicia descenso de prednisona oral, presentando dos episodios de
hemoptisis escasos; no obstante, refiere mejor resistencia al
esfuerzo fisico y desaparece la anemia. A los 14 meses, sin sintomas
y recibiendo 10 mg de prednisona cada 48 h, comienza el descenso
de hidroxicloroquina, suspendiéndola a los 2 afios de su inicio;
finaliza 10 meses después la prednisona. Actualmente, 3 afios y
medio después del diagnéstico, recibe budesonida inhalada (400 pg/
dia) y no ha tenido nuevas exacerbaciones, inicamente presenta
disnea a esfuerzos intensos. Los controles analiticos, radiologicos y
de funcion pulmonar han sido normales y no ha experimentado
efectos adversos a la medicacion.

Resulta dificil establecer recomendaciones sobre el manejo de
la HPI. Las series de casos publicadas cuentan con ndmero
limitado de pacientes y la respuesta a los farmacos es variable.
Los corticoides sistémicos representan la primera linea en el
tratamiento agudo; parecen controlar el sangrado, mejorar la
radiologia y disminuir la morbimortalidad!>=>. Los beneficios a
largo plazo son menos evidentes; aunque su uso prolongado, se
relaciona con mayor supervivencia, disminucién de reagudizacio-
nes y menor fibrosis pulmonar'#®, Los efectos adversos por el
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uso prolongado de corticoides sistémicos en la infancia y el riesgo
de recurrencias al descender la dosis plantean la necesidad de
tratamientos alternativos>>®

La efectividad de la hidroxicloroquina ha sido documentada,
tanto en fase aguda, como de mantenimiento tras fracaso de

corticoides®™>. No obstante, se carece de evidencia sobre la dosis
adecuada, criterios de inicio y suspensidon del tratamiento. La
ciclofosfamida también se ha usado con éxito en fase aguda y de
mantenimiento, especialmente en situaciones amenazantes que
no han respondido a corticoides?. También existen publicaciones
que muestran beneficio de la azatioprina para controlar a largo
plazo la sintomatologia y poder reducir la dosis de corticoides®>>.
Los esteroides inhalados a altas dosis también se han usado para
disminuir la dosis de los sistémicos, aunque tampoco existe
evidencia suficiente para generalizar su uso!?>®,

Para concluir, resaltar que la combinacion de corticoides inhalados
y sistémicos e hidroxicloroquina de forma prolongada consiguié una
adecuada respuesta en el caso presentado. La aparicion de nuevos
episodios de hemoptisis al inicio del descenso de la prednisona
prolongd la duracion del tratamiento. La buena respuesta de nuestro
paciente, aunque constituya un caso aislado, apunta a considerar esta
combinacion terapéutica en el manejo de la HPL
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Anexo 1

TAC toracico: miltiples infiltrados bilaterales y difusos,
algunos de morfologia pseudonodular, con areas de Ground Glass
y adenopatias hiliares de pequefio tamafio.
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