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HEMOCROMATOSIS: UNA VISION ACTUAL
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RESUMEN . .

El estudio de las enfermedades por sobrecarga de hierro ha experimentado un impulso signi-
ficativo gracias al desarrollo de nuevos métodos de estudio como son: determinacion de los HLA,
técnicas de radioinmunoanilisis, métodos de susceptibilidad magnética, etc. Actualmente se cono-
ce. que la Hemocromatosis Idiopdtica es una enfermedad caracterizada por: aumento de las reservas
de hierro en las células parenquimatosas de higado, pdncreas, pituitaria, corazén, sinovial, tiroides,
gbnadas, piel. Se debe a un inapropiado aumento de la absorcién intestinal de hierro. Es una enfet-
medad autosdnica recesiva, relacionada al HLA A3, aunque también a: B7, B14, A3B7; A3B14,
Se ubica en el brazo corto del cromosoma 6. Su expresién fenotipica se caracteriza por dar manifes-

taciones clinicas en sujetos homocigotes y alteraciones bioquimicas variables en los heterocigotes.
Se caracteriza fundamentalmente por: fibrosis hepitica, insuficiencia cardfaca, alteraciones del rit-
mo, hipogonadismo hipogonadotréfico, diabetes, hipo e hipertiroidismo, artropatia degenerativa e
hiperpigmentacién. Los principales métodos de diagnéstico son: ferremia, porcentaje de saturacion
de transferrina, ferritina sérica, métodos de quelacién. El diagnéstico definitivo es por biopsia he-
pitica. Métodos actuales alternos a esta son: resonancia magnética y scanner hepitico. El
tratamiento se centra en el empleo de flebotomfa y de quelantes, de relativo éxito en estado preci-
rético, miocardiopatia y diabetes. La hemocromatosis secundaria se debe fundamentalmente a de-
positos de hierro en reticulo endotelio. Tiene mejor prondstico. que la hemocromatosis primaria.
Se presenta como consecuencia a transfusiones repetidas, estados post—alcohélicos o anastomosis.
portosistémicas e inclusive por administracién exagerada de hierro. (Revista de la Facultad de
Ciencias Médicas 9: 127 , 1984).

en el metabolismo humano. Su principal papel
es particular en la eritropoyesis, ademds, inter-
viene en algunos procesos intracelulares.

El organismo humano mantiene un equi-
librio permanente de hierro; ya que suma los

Las enfermedades por sobrecarga de hie-
rro, han experimentado en los dltimos afios un
importante progreso en su conocimiento,
etiopatogenia y tratamiento. La patologia mds
representativa del grupo es la Hemocromatosis,

de cuya descripcién tradicional de Cirrosis mds
Diabetes bronceada, ha sufrido una variaciéon ha-
cia ser considerada una enfermedad mds dind-
mica y de diagnostico precoz.

El presente trabajo pretende dar una vi-
sién actual a este problema.

Metabolismo del hierro S
El hierro es un elemento. de gran utilidad

aportes diarios por la dieta, que son aproxima-
damenté 1 mg, con el hierro liberado de la rup-
tura de la hemoglobina y otras estructuras que
contienen el mineral; y compensa las pérdidas
diarias que también son de 1 mg y que se
producen a través de la descamacién de los epi-
telios de intestino y de piel, mds la excrecién
intestinal y urinaria. En la mujer menstruante
las pérdidas pueden ascender a 2 mg (1).
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Este mecanismo de regulacion puede
verse alterado, ya sea por el aumento en los
aportes de hierro por la dieta, como sucede en
la Hemocromatosis idiopdtica o ya sea por
aumento en las pérdidas como sucede en el san-
gramiento crénico.

El fenémeno de absorcién de hierro cons-
ta de dos fases: una, por mecanismo de difusion
pasiva, sin mayor complejidad hacia el epitelio
de la mucosa intestinal y, un segundo paso, de
transporte activo del hierro hacia la circulacion
general, procedimiento de mayor complejidad.

Los mecanismos de absorcién responden a los

requerimientos del medio interno. Los mecanis-
mos a través de los que se transmite esa infor-
macién-es un hecho que no se conoce plena-
mente. La eritropoyetina parece estimular la
absorcién intestinal de hierro. También parece
ser que las células intestinales tienen receptores
que “informan” el estado de los. depdsitos
de hierro corporal.

Algunos factores dlsmmuyen la absorcion
intestinal de hierro como son: el té, dcido tdni-
co, fitatos (2), tetraciclina, colestiramina (3).
Otros aumentan la absorcién: ascorbato, azu-
cares, agentes reductores.

Un adulto- notmal tiene alrededor de 5
gm de .hierro (2). El mayor porcentaje de éste
es utilizado en la eritropoyesis. Aproximada-
mente €l 10 por ciento se encuentra en la mio-
globina y en el citrocromo y una pequefia frac-
cién (menor -al 1 por ciento) estd ligado a la
transferrina. Cuando los glébulos rojos mueren,
son fagocitados por los macréfagos del reticulo
endotelio, y el hierro se almacena como ferri-
tina o hemosiderina. Una pequeiia parte retorna
a la sangre como transferrina. El hierro se alma-
cena normalmente: en las células-del higado,
miisculos, bazo, higado y médula 4sea. Estas
reservas de hierro almacenadas se movilizan en
casos’ en. que aumenten los requerimientos,
como sucede en el embarazo: : :

Mecanismo de sobrecarga de hierro

El organismo es capaz de regular hasta
ingresos que superen entre 5 y 10 veces el apor-
te normal. Cargas mayores del mineral significa-
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rdn balances positivos y acimulo del mismo en
sus depositos corporales (4). Principalmente el
hierro se distribuye en las células parenquima-
tosas o en el reticulo endotelio como ferritina
o hemosiderina insolubles. El aumento de los
depositos en las células parenquimatosas es lo
qué se ha denominado Hemocromatosis. Los
érganos afectos de este aumento en los depési-
tos se ven afectados en su funcién e inclusive
colocan a] individuo en riesgo vital.

La sobrecarga de hierro se produce por
tres mecanismos:

1. Inapropiado aumento en la absorcién
de hierro. por parte de la mucosa intestinal.

2. Ingreso exagerado de hierro én la die-
ta (algunas tribus de Africa) ‘

3. Administracion exdgena de hierro, ya
sea en formas terapéuticas de hierro oral o por
via- parenteral a través de transfusiones repeti-
das. . ‘

De estos tres mecanismos, las diferentes
patologias superponen su accidn. Asf por ejem-
plo en la esferocitosis aumenta la absorcién in-
testinal de hierro y sufre de transfusiones repe-
tidas. La hemocromatosis parece tener como

mecanismo fundamental el aumento en la absor-

cidn intestinal de hierro.

Definicién y clasificacion de la hemocromatosis

Se define a la hemocromatosis como a un
“grupo de desérdenes en los cuales el exceso de
absorcién de hierro, solo o en combinacién con
administracién parenteral del mineral, provoca
un incremento ‘en los depbsitos corporales del
mismo en: higado, corazdn, pincreas y otros
organos’ (2).

Trousseau en 1865 fue el primero en des-
cribir un sindrome con diabetes, hiperpigmen-
tacién y cirrosis. Von Recklinghausen en 1889
utiliza por primera vez el término ‘‘Hemocro-
matosis” para referirse a este sindrome por
creer que los excesivos pigmentos venfan
de la sangre. Sheldom, en 1935 presenta
la primera casufstica importante (311 ca-
sos) de hemocromatosis, dando la pauta de
los elementos clinicos para -su diagndstico.

Esta patologia, mis que un sindrome
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clinico, ‘es una enfermedad resultante de un
inapropiado aumento en la absorcion de hierro
intestinal. Inicialmente y como definicién
esta enfermedad implica aumento de los de-
positos de hierro. en diferentes organos. Sin
embargo, actualmente, se excluye del diagnoés-
tico la existencia de dafio tisular, ya que los es-
fuerzos estdn justamente encaminados a detec-
tar la enfermedad en estadios iniciales, cuando
el dafio tisular no se haya constituido y cuando
su recuperacién sea posible (2, 3). En general,
se puede decir que esta enfermedad se sustenta
en dos ideas fundamentales: el aumento de los
depbsitos de hierro en el organismo y el dafio
de diferentes drganos secundarios a este fend-
meno.

Causas de hemocromatosis (3)

1. Idiopdtica, primaria o hereditaria.

2. Secundaria:

2.1 Eritropoyesis inefectiva:
—Talasemia
—Anemia siderobldstica
~Anemia hemolitica (Déficit de

piruvincinasa)

2.2 Secundaria a dafio hepdtico:
—Alcohol ,
~Anastomosis porto—cava

2.3 Secundaria a exceso de aporte oral
—Ingesta farmacoldgica
—Alimentos ricos en hierro (tribu

,Banti)

La d1ferenc1a fundamental entre la Hemo-
cromatosis primaria y secundaria estd en los si-
tios de almacén de los depdsitos de hierro, que
para la primera son las células parenquimatosas,
mientras que para las segundas son las células
del reticulo endotelio. El término hemosidero-
sis ha sido utilizada para este fin.

Hemocromatosis idiopdtica (HCI)

Es un desorden debido a un ‘“‘inapropia-
do’” aumento de la absorcién intestinal de hie-
rro, que ocasiona aciimulo del mineral en dife-
rentes Organos, siendo los mds importantes:
higado, pdncreas, corazén, pituitaria, sinovial.
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A partir de 1970 sc cstablecié que se trata de
un desorden hereditario, cuya penetrancia ge-
nética solamente se aclaré en los afios posterio-
res, ya que se pensé que se trataba de una pato-
logia de tipo dominante, recesiva, poligénica u
oligogénica (5 y 6).

En 1975 Saddi y Fermigold describieron
la asociacién entre antigenos de histocompati-
bilidad y HCI. Snim en el mismo afio, habla por
primera vez de la relacién de HLA A3 y HCI.
Posteriormente se descubrieron  asociaciones
con HLA A3, B7,B14, A3B7 y A3B14.

En 1977 se descubre que el gen se localiza
en el brazo corto del cromosoma 6. De todos
los estudios realizados se pudo precisar que se
trata de un desorden tipo AUTOSOMICO RE-
CESIVO, y que se requeria de un genotipo
HOMOCIGOTE para ser clinicamente manifies-
to.

Incidencia

Se dice que una de cada 20 000 admi-
siones hospitalarias y una en 10 000 per-
sonas de la poblacién general son portado-
res de HCI. El 70 por ciento se distribuye
entre los 40—60 afios, aunque por los mé-
todos que se dispone actualmente, se han de-
tectado casos de personas mds jévenes en un
numero creciente. .

Herencia y HCI , .

Se conoce que esta enfermedad de ca-
ricter autosémica recesiva, se relaciona fun-
damentalmente con el HLA A3 (76 por cien-
to frente a 28 por ciento de la poblacién ge-
neral), Otros HLA son: B7 (46/28 por ciento),
B14 (18/6 por ciento), A3B7, A3B14 (1).
Su ubicacién como se dijo, estd en el brazo
corto del cromosoma 6, cerca del locus A.

Se encuentra con frecuencia 5 veces ma-
yor entre hermanos que entre padres a hijos,
sin embargo’ la relacién vertical también es
importante ya que tiene una relacién de 24/1
con la poblacién general.

En cuanto a la frecuencia del gen de la
HLA en la poblacién general, se han dado a
conocer varias cifras: ‘
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Finch (1955) habl6 de 1/7000 a 10.000 ca-
sos de enfermedad. MacSweet y Scoth (1973)
2/1000 autopsias. Golland senala un 5.6 por
ciento de presencia del gen en la poblacién ge-
neral. De ellos son homocigotes en 0.3 por
ciento y portadores heterocigotes en 0.6 por
ciento (7).

Para que la enfermedad se haga evidente
es. importante conocer la expresion fenotipica,
ya que se conoce que los individuos homoci-
gofes son aquellos capaces de hacer manifesta-
ciones clinicas de enfermedad, mientras que
los heterocigotes sufrirdn ‘fundamentalmente
de alteraciones bioquimicas y solamente hardn
manifestaciones clinicas ante factores asocia-
dos como: hemodiilisis, alcohol, alteraciones
nutricionales, embarazos miltiples, eritropoye-
sis acelerada (7). v

Este hecho es de gran importancia ya que
resalta la necesidad del estudio de familiares
de sujetos afectos de esta enfermedad, con el
ObJCtO de detectarla precozmente y evitar su
curso clfmco deletéreo.

Estudios comparativos entre grupos de
homocigotes y heterocigotes (8) demostraron
diferencias clinicas y de laboratorio entre ellos:
asi, los primeros fueron todos hombres, to-
dos sintomdticos, el valor de ferritina fue alto
(sobre 30) y el aciimulo de hierro fue de 18 gm
en promedio. En los heterocigotos el acimulo
de hierro fue de 4 a5gm, ninguno tuvo ma-
nifestaciones clinicas y sélo el 25 por ciento
tuvo alteraciones de la funcién hepitica; no
siempre se detectd ferritina alta.

Patogenia

Hay varios mecanismos explicativos de la
sobrecarga de hierro en la HCI. Los mds rele-
vantes son (2, 3, 9):

1. Inapropiada absorcion de hierro por
el intestino, a través de un mecanismo no pre-
cisado. In vitro se ha podido comprobar que
efectivamente la mucosa duodenal tiene afini-
dad aumentada para la absorcién de hierro.
Estudios de Cattan (10) han demostrado la

presencia de un nimero aumentado de macréfa- .

gos en la muscularis mucosae del intestino en

Hemocromatosis: una visién actual

los portadores de HCI, que aparentemente cum-
plirian un papel de regulacion de los depositos
de hierro corporal.

2. Se ha dicho que hay un aumento del
“Uptake” de hierro en el higado, es decir, ma-
yor afinidad de las células hepaticas por el mi-
neral. Sin embargo, parece ser qué mds que
ese mecanismo, hay una mayor captacién de
hierro secundaria al aumento del porcentaje de
saturacion de transferrina circulante.

3. Otros creen que hay un defecto de
captacion de hierro por parte del reticulo en-
dotelio, que entrega mds mineral a la circula-
cién, favoreciendo su deposxto en las células
parenquimatosas de los diferentes organos.
Estudios ferrocinéticos apoyan esta teorfa.

En relacién a la historia natural de la
enfermedad se piensa que es como sigue (3):

Aumento de la absorcién de hierro, au-
mento de los niveles de transferrina, aumento
de la captacién hepitica de hierro y de dife-
rentes Organos, injuria tisular y. fibrosis. Por
qué se produce este Giltimo mecanismo? Re-
cientes estudios sugieren que el hierro se de-
positarfa en los lisosomas de las células, pro-
duciendo su * destruccién y liberacién de
enzimas que activarfan al coldgeno (2). Igual-
mente se cree que el hierro es cofactor en el
“pool” de hidroxilisina, favbreciendo la sin-
tesis coligena.

Cuadro clinico

El cuadro clisicamente descrito de hi-
perpigmentacion de piel, hepatomegalia y dia-
betes mellitus (diabetes bronceada) ha sufrido
variaciones en su conceptualizacion ya que
el desarrollo de nuevas técnicas de laboratorio,
el estudio sistemdtico del HLA y el conoci-
miento de la historia natural de la enfermedad,
han hecho posibles diagndsticos mds precoces,
aun en pacientes oligo sintomaticos.

Los sintomas mds importantes son: de-
caimiento, baja de peso, artralgias, dolor ab-
dominal, disminucién de la libido, impotencia,
compromiso cardfaco. En un porcentaje no des-
preciable (37 por ciento), el diagnéstico fue en
presencia de sujetos asintomdticos.



A, Naranjo P,

Los signos fisicos corresponden a fallas de
los principales érganos afectados: higado, cora-
zbn, pédncreas, sistema enddcrino, articulacio-
nes, piel.

En un estudio realizado a 35 sujetos ho-
mocigotes (5), se’ analizé su presentacion clini-
ca, diagnosticindose la enfermedad en 7 por su
sintomatologfa, en 7. por hallazgos de laborato-
rio y en 21 por estudio de! “‘pedigree”. El pro-
medio de edad fue de 52.afos para los hombres
y 39 para las mujeres. Los sintomas en orden
de frecuencia fueron: dolor abdominal, fatiga,
dolor articular. Todos tuvieron hepatomegalia,
un tercio esplenomegalia, un tercio estigmas de
dafio hepiético y la mitad artropatfa. Este tra-
bajo ademds deja entrever la varia‘cién‘ en la pre-
sentacién' clinica de la enfermedad,

Diagnostico de laboratorio :

Los exdmenes de laboratorio mds utiliza-
dos en la actualidad: para el didgnéstico de HCI
son: ’ ' :
‘ 1. Ferremia

2. Porcentaje de saturacién de transferrina
© 3. Ferritina : '
4. Estudios de quelacién
5. Medicién de los depdsitos hepdticos
(biopsia) _
6. Estimacién qufmica de hierro hepético
7. Flebotom{a cuantitativa
8. Método de susceptlblhdad magnética
9. “Scanner’ de higado
10. Estudio HLA
11. Métodos especiales para evaluaciéon de
compromiso de diferentes organos.

. 8i bien es cierto, el tinico procedimiento
que da.el diagnéstico de certeza es la biopsia
hepdtica, se han desarrollado otros procedi-
mientos- alternos que son menos invasivos y que
pueden ser realizados como aproximacién ini-
cial al problema.

La ferremia y el porcentaje de saturacion
de lransferring se hallan elevados en esta en-
fermedad en un 76 por ciento. La ferremia sin
embargo tiene muchos falsos posmvos y nega-
tivos (6). El TIBC se halla elevado, sirviendo
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en el diagndstico diferencial con la cirrosis he-
pética alcohdlica. El porcentaje de saturacién
de transferrina es un procedimiento. de alta
sensibilidad. Todos los casos de HCI lo tiene
sobre el 50 por ciento. El 92 por ciento de
casos de HCI tiene sobre el 62 por ciento y
valores sobre €l.80 por ciento otorgan un diag-
ndstico de certeza de enfermedad. Desgracia-
damente es poco especifico (7).

En general se ha dicho que valores sobre
70. por ciento sugieren dafio parenquimatoso y
que valores bajg 70 por ciento sugieren dafio re-
ticulo endotelial: déficit de hierro e inflama-
ciones (4),

" La cuantxflcaclon de ferntma esun proccv
dimiento especifico para la determinacién de
los depdsitos de hierro. Se halla elevado en HCI,
dafio hepdtico, linfoma, leucemia. Debe tenerse
cuidado en su' interpretacién’en: hipertiroidis-
mo; uremia, infeccion; fiebre (2, 11); La ferri-
tina ‘es una proteina transportadora ‘de alto
peso molecular, que se ubica ¢n el higado, bazo,
médula dsea, mucosds'y en-pequeiio porcentaje
en el suero, Se lo determina por radioinmuno-
ensayo -(RIA). :Sus valores . normales son:
10—150 ug/L en la mujer y 20—200 ug/L en el
hombre. Se correlaciona bien.con los depositos
de hierro corporal (11, 12) y con. los depbsitos
hepéticos de ferritina (12). Es un procedimien-
to de gran fiabilidad, sobre todo determinada
en higado donde guarda excelente correlacién
con el Fe hepitico. Se incrementa de forma im-
portante en los homocigotes, mientras que en
los heterocigotes aumenta levemente o es nor-
mal. Rangos normales de ferritina no descartan
la enfermedad. :

Su limitante estd en no distinguir entre el
Fe procedente de parénquima o del reticulo
endotelio (RE). Se altera en inflamacion (4).

Estos tres exdmenes: ferremia, porcentaje de
saturacion de transferrina y ferritina, ofrecen
una gran aproximacion inicial al problema en
estudio.

.Otro examen util es el Test de quelaczon
con DESFERRIOXAMINE, que consiste .en
administrar dicho componente a razén de 0.5

gm intramuscular (IM) yvcua'ntificar el Fe uri-
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nario de 24 h. Si éste es mayor de 2 mg es in-
dicativo de depésitos de Fe aumentados. En
HCI puede llegar a mds de 10 mg. Se ha obser-
vado que no es de utilidad en el estudio de pre
cirréticos (7).

La Biopsis Hepdtica es de gran utilidad
por varias razones: estimacién histoquimica
del contenido de Fe, extensién del dafio; me-
dicién del hierro hepdtico. :

La medicién de los depésitos de hierro se
hace en una escala de 0—4 en'grado creciente de
acuerdo a los depdsitos del mineral. La estima:
cién quimica se hace por medicién del porcen
taje"de Fe por peso seco de tejido hepitico.
El contenido normal es de 15 umol/gm (5—40
uinol/gm).- En la HCI se eleva socbre 150.

La flebotomia cuantifativa se basa en el
conocimiento- que. cada flebotomfa remueve
250 mg de Fe. Se conoce que la remocién de
12 gm de Fe producirfa déficit de la reserva
en un sujeto normal, mientras que este fenéme-
no no se ve en portadores de HCI.

Método de susceptibilidad magnética. Se
‘basa en la propiedad paramagnética de la ferri-
‘tina y la hemosiderina, principales componentes
“de los depésitos de Fe_hepitico. Se evaltia por
la direccién y-tamafio de la respuesta magnéti-
ca evocada por el tejido al ejercer sobre él un
campo magnético constante. ES un procedi-
miento mds simplé que la resonancia nuclear
maghética, ' La respuesta es directamente
proporcional al némero de ftomos de hierro.

"Otros componentes paramagnéticos son: oxi-
geno, desoxihemoglobina, metales: trazadores,
que son poco significativos. Este procedimiento
no se altera por dafio hepdtico con contenido
normal de hierro (insuficiencia cardfaca, higa-
do graso, cirrosis alcohdlica, Ca metastdsico,
enfermedad de Wilson). Las enfermedades con
alto contenido de hierro como hemosiderosis,
cirrosis post necrotica, lencemia HCI, se relacio-
na ~ excelentemente con el contenido de hie-
rro (r = 0.99). ‘ '

Se altera por presencia de prétesis, mar-
capasos u otros materiales magnéticos. No tie-
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ne contraindicacién o riesgo. No varia por
infeccibn, inflamacién, neoplasia, ni alteracio-
nes nutricionales. Debe recordarse eso si, que
mide el contenido de hierro total, sin discri-
minar si los depdsitos estin en el reticulo endo-
telio o en las células parenquimatosas  (13).

Tomogrefia axial computarizada, Se ha
utilizado come método alterno de la biopsia
hepdtica en la determinacién de los depbdsitos
de hierro (14). Evalfia la densidad del tejido
y es altamente especifica pero medianamente
sensible. Se limita por higado graso, dalcohol,
diabetes, obesidad (7, 14). Estd indicado en
los casos en que la biopsia' no se pueda reali-
zar o en precirrosis. Su informacién se comple-
menta con la determinacién de ferritina. El
hallazgo de normalidad no descarta el diagnds-
tico. No es un buen procedimiento para mo-
nitorizar tratamiento. ‘ » o

Determinacion de- HLA: Es importante
en individuos de grupos de riesgo. De salir po-
sitivo debe complementarse el estudio con fe-
rremia, porcentaje de saturaciéon y ferritina.
De ser alterados es indispensable la biopsia
hepdtica. De no serlo, se controlard en 2 afios

).

Complicaciones
1. Compromiso hepdtico

El higado constituye el érgano que
mds frecuentemente se afecta en la HCI. Un
95 por ciento de los pacientes son portadores
de ‘hepatomegalia (2)., Puede manifestarse ex-
clusivamente como agrandamiento del higado,
aun en ausencia de alteracién de las pruebas
funcionales hepdticas, o puede ser tan florido
como un cuadro de cirrosis con hipertensién
portal (en un tercio de los pacientes). Los sig-
nos mds constantes son: anorexia, dolor abdo-
minal, caida de cabello, impotencia, ginecomas-
tia. Los exdmenes funcionales hepdticos mues-
tran elevacion moderada de las transaminasas
(en menos del 50 por ciento), aumento de las
bilirrubinas de predominio indirecto (no ma-
yor de 2 mg/dl), aumento de LDH. Las fosfa-
tasas alcalinas se incrementan en forma leve

(5).



A. Naranjo P,

En cuanto a los hallazgos patologlcos se
cree que la fibrosis se establece por un aumento
de los depésitos de hierro en el parénquima he-
patico. Se ha demostrado que la concentracion
normal de hlcrro en el higado alcanza 50 a
100 veces en los estadios avanzados de enfer-
medad. Algunos autores hablan de que exis-
tirfan  ciertos sujetos con susceptlblhdad“
para generar fibrosis, lo que expllcarla que
siendo tan alto el nimero de sujetos con au-
mento de los depésitos de hierro no existan mds
casos de fibrosis (9). Aun cuando se sefiala que
éste podrfa ser un fenémeeno asociado; la en-
fermedad pancredtica ¢ronica ha sido mvocada
como un elemento productor de fibrosis (9).

Inicialmente el hierro se dlstrlbuye en
forma -periportal y pericanalicular (3).- Poste-
riormente se ubica en la periferie de los 16bu-
los, epitelio del tracto blhar células de Kupffer

_tejido conectivo, Se diferencia de la
hemosiderosis, donde el hlerro se, ub;ca en re-
ticulo endotelio. ‘ .

A mids de la biopsia . hcpatlca con_otros
exdmenes han sido incorporados al anallsls de
los depdsitos de hierro hepitico, como- son la
medicién de ferritina sérica y hepitica, tenien-
do..excelente correlacion .con. el contenido de
hierro (12). También se ha jmplementado el
uso del “scanner’’ de gran sensibilidad en la me-
dicién de los depésitos de hierro. Finalmente se
ha sugerido el empleo de marcadores de activi-
dad de coldgeno hepitico, en especial el PRO-
COLAGENO III PEPTIDICO (P III P). En un
reporte de Colombo .(15) en pacientes con fi-
brosis, hepdtica y HCI se midié esta sustancia,
reconocida como. un buen marcador. de fibro-
génesis. Se observd que de los 16 pacientes es-
tudiados, 12 tenfan normal el P 1II P. Por esto,
se dedujo que éste no era buen fndice en los ca-
sos de fibrosis por HCI y que mds bien podria
servir como elemento de diagnéstico diferencial
de otras causas de fxbros1s, donde predomine el
fenémeno inflamatorio. (15).

_En relacidén a las complicaciones, debe se-
falarse el alto porcentaje de asociacién entre
Ca hépato—celular y HCI (30 por-ciento) (2).
En cuanto al tratamiento, se ha implementado
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¢l uso de la flebotomia, la cual es capaz de re-
ducir los depbsitos de Fe hepitico en estadios
precirréticos cuando el fenémeno es reverqble
aun cuando, una vez _establecida la fibrosis,
es pobre el beneficio -de este ,procedlmlento
). :
2. Alteraciones cardiacaes
Se encuentran sintomas de afeccion
cardfaca en un 15—30 por ciento de las HCIL.
Sin ser el drgano mds frecuentemente afectado,
provoca el mayor niimero de causas de muerte
por esta enfermedad (31 por ciento) (16).
Puede presentarse en pacientes jovenes, tenien-
do un bajo porcentaje de sobrevida al afio en
sujetos no tratados. o
Los hallazgos patolbgicos mds frecuentes
son dilatacion de cavidades, adelgazamiento
de paredes, fundamentalmente ventriculo; de-
positos . de hierro.subepicirdicos y con menos
frecuencia subendocdrdicos, en misculo papilar
y miocardio. Inicialmente los depdsitos son
perinucleares, pero luego. abundan en toda la
fibra. Hay poco compromiso del sistema éxito—

conductor 'y puede haber degeneraclon y fi-

brosis.

La severidad del cuadro clinico se. rela-
ciona directamente con los contenidos.de: Fe.
Las manifestaciones van desde el hallazgo de
alteracién de cavidades al ecocardiograma. (31
por ciento), insuficiencia cardiaca congestiva
(ICC) (22 por ciento), alteraciones-del ritmo
como taquicardia ventricular-y :supraventricu-
lar, extrasistoles, bloqueo AV. Debe descartarse
que- los signos de insuficiencia cardfaca depen-
dan de la enfermedad “per se’’ o de-la.anemia
asociada. En un pequeiio -grupo de- pacientes
puede presentarse un cuadro de miocardiopa-
tia restrictiva (18), que debe ser diferenciado
deila pericarditis constrictiva, Igualmente ‘entra
en el diagnéstico ‘diferéncial con otras patolo-
gias restrictivas ' como: amiloidosis, ‘fibrosis
endomiocdrdica, sindrome de Loefflér. Su diag-
nostico definitivo se establece por eco y estudio
hemodindmico. - Al eco se observa aumento

“del didmetro ventricular, aumento de la masa

ventricular y dilatacién de cavidades. Los ha-
llazgos al electrocardiograma pueden ser ines-
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pecificos aun cuando en un alto porcentaje
(65 por ciento) es el unico elemento clinico
(19). Los hallazgos consisten en desnivel de
ST, alteracién de T y cambio de ritmo. Puede
ser necesario un test de Holter. Existen traba-
jos que recomiendan el uso de biopsia endo-
miocédrdica (16).

En cuanto al tratamiento se ha mostrado
mejorfa con la- implementaciéon de fleboto-
mias, Hay series que muestran una mejoria
del. 18 al 66:por ciento de sobrevida 5 afios
entre grupos tratados y no tratados. En otro
estudio (16). realizado en 115 pacientes. con
flebotomfa se observd mejorfa en 70 por cien-
to de casos, en comparacion al 100 por ciento
de pacientes no tratados, que progresaron a la
insuficiencia cardfaca. En jovenes el diagnés-
tico precoz y el uso de flebotomia mostré un
-cambio significativo en el curso de la enferme-
dad.

3. Manifestaciones enddcrinas

Digbetes

Esta es una de las- presentaciones
clasicas de HCI. En la descripcién inicial de
Sheldom hallé que el 78 por ciento eran dia-
béticos. Wohlm en 1964 refiere un 76 por
ciento- de incidencia. Actualmente se sefialan
porcentajes del 30—60 por ciento - (2).
Es mds frecuente en aquellos con historia fami-
liar de diabetes, Recientes estudios de Dymock
(20) en-un grupo de 115 pacientes portadores
de HCI, un 63 por ciento tenian diabetes. Sus
edades variaban entre 31 y 72 afios. De ellos
la hiperglicemia fue el primer signo en 65 por
ciento. El promedio de afios de enfermedad era
de 8.5 afos.

Los signos chmcos mids frecuentes son:
poliuria, polidipsia, disminucién de peso, impo-
tencia, alteraciones tréficas de piel. De ellos, la
mitad se manejaba con insulina, el 5 por ciento
con régimen dietético y el resto con hipoglice-
miantes orales.

Respecto a la causa productora de hiper-
glicemia se han emitido varias hipotesis:

1. Inicialmente se . crefa que 'se debifa

Hemocromatosis: una visién actual

a insuficiencia pancreitica secundaria a de-
positos de hierro en ese Organo. Estudios ac-
tuales basados en test de tolerancia a la gluco-
sa (TTG) simultdneamente con insulinemia se
ha podido observar niveles de insulinemia basal
bajos y con respuesta inadecuada; aumento de
la resistencia periférica a la insulina, cuya cau-
sa parece deberse a antagonistas de los transpor-
tadores protéicos de insulina.

2. Disminucién de la utxhzacxén periféri-
ca de glucosa por incremento’ del Fe’ tisular.

3. Dafio hepitico que limita la accién de
la insulina. ‘

" 4. Aumento de los icidos grasos no este-
rificados que actuarfan como antagomstas de
la insulina,

En cuanto a las complicaciones observa-
das las mds importantes son (20) enfermedad
coronaria, nefropatfa, retinopatfa, que general-
mente no Ilega a etapa proliferativa, neuropa-
tfa periférica, enfermedad vascular periférica.
Resistencia insulinica (requerimientos diarios
mayores a 100 unidades de insulina) se observd
en 7 por ciento de casos. ' '

Respecto al tratamiento, la flebotomia no
fue capaz 'de mostrar reduccién significativa
de los requerimientos de insulina o detenc1on
énla evolucmn de las comphcac1ones '

Hipogonadismo y otras mamfestaczones de
hipopituitarismo

Althousen y Sheldom (1935) describie-
ron la presencia de hipogonadismo en la HCI.
Su promedio de presentacion va entre el 50—80
por ciento’en algunas series hasta 17 por cien-
to ‘en otras (21). Es la disfuncién enddcrina,
luego de la diabetes, mds frecuente. Inicialmen-
te se pensé que ésta se debfa a un dafio testicu-
lar primario por depdsitos de Fe en la glindula.
Luego se attibuy6é al dafio hepdtico, que al
intervenir en €l metabolismo estrogénico, au-
mentando 'la conversién de andrégeno a estrd-
geno, podria determinar atrofia testicular se-
cundaria. Finalmente y con el advenimiento del
RIA para la determinacion de hormonas hipofi-
sarias 'y el estimulo de factores hipotalimicos,
se ha podido comprobar: que el hipogonadismo
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y otras disfunciones hormonales son secunda-
rias al dafo pituitario por depdsitos del mineral
a ese nivel (5, 21, 22,23, 24).

El signo carnidal de esta patologia es la
diminucién de la lfbido, la cual también fue ex-
plicada previamente con una serie de mecanis-
mos: dafio hepitico, alcoholismo, neuropatfa
diabética autonémica.

Segn Walsh y Cols. (21) otros sintomas
importantes son: impotencia, atrofia testicular,
cafda de pelo, ginecomastia, Este autor sometid
a las pacientes con HCI a evaluacion de su fun-
cion hipofisaria. El promedio del grupo era 58
aiios, de ellos 10 tenfan diabetes. Todos fueron
sometidos a Test de estimulacién con GnRH,
TRH y con insulina. Fueron medidas LH, FSH,
‘TSH, testosterona, GH, cortiso]l y PRL. Las
conclusiones ‘del trabajo fueron que en sélo 2
de ellos (17 por ciento) se observd hipogonadis-
mo hipogonadotréfico. Justamente éstos tenfan
la' evolucién clinica mds larga. No ‘existiéron
otros factores que explicasen la atrofia testicu-
lar. Otras series, sin embargo, han reportado
incidencias mds altas de esta afeccién (Walton
1980: 600/0). Inclusive “hallazgos de autopsia
muestran depdsitos de -Fe hlpoflsarlo en 86 por
ciento (23).

Con menor frecuencxa se ha observado
compromiso de TSH y ACTH. También se ha
estudiado el compromiso de produccién de pro-
lactina (PRL) (22, 23), demostréndose en alrede-
dor de la mitad de sujetos una respuesta inade-
cuada al test de TRH. Parecerfa por tanto, que
existirfa un dafio -de la adenohipdfisis con
predominio de la esfera gonadotréflca y- de
PRL.

También se ha estudiado el compromiso
tiroideo en la HCI. Existen reportes que en un
8 por ciento de casos existe un dafo tiroideo,
secundario a deposxtos de Fe en la glindula e
independiente de una disminucién de TSH.
El hipertiroidismo es un hecho raro en esta
afeccion.

\ En una revision de 49 casos de homocigo-
tes portadores dé HCI (25), de los cuales 34
eran hombres,. se determiné en 4 (11.8 por
ciento) dano t1r01deo Tres de ellos eran hlpO-
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tiroideos. Fue constante. el hallazgo de anti-
cuerpos antimicrosomales del tiroides y en 2 de
los 3 casos hubo presencia de anticuerpos anti-
tiroglobulina. Tres de ellos eran portadores de
HLA A3. El hipertiroideo tenia HLA B7 (au-
mentado en los hipertiroideos de la poblacion ge-
neral). Puede ser que las alteraciones del tiroi-
des se deban a un fenémeno auto—inmune de-
sencadenado por el Fe que provoca respuesta
tisular,:tirdiditi_s y por fin, fibrosis.

4. Artropatia

La presencia de artropatla en la HCI se
describi6 por primera vez en 1964 (29). Algunas
series sefialan una .incidencia entre el 20—50
por ciento (2, 26, 27). Es més frecuente en los
pacientes pasados los 40 afios, aunque se ha des-
crito como signo Gnico e 1n1c1al en pamentcs
jévenes, ‘
Sus caracteristicas ch’mcas son compatl-
bles con otras artropatias degeneratlvas La ca-
racterfstica tipica es una disminucidn de la ca-
pacidad funcional, edema y deformidad de las
articulaciones metacarpo faldngicas ¢ interfa-
lingicas proximales de los Il y III dedos de las
manos. En etapas avanzadas comprometen a
tobillos, mufiecas y caderas.

Debe establecerse el diagnéstico diferen-
cial con la artritisi reumatoidea’ (AR). En gene-
ral tiene un curso benigno, pero en un peque-
flo porcentaje progresan a la deformacién arti-
cular. Se asocia con frecuencia a condrocalci-
nosis. La Rx de manos muestra quistes subcon-
drales, pérdida del espacio interarticular y es-
clerosis subcondral. En 50 por ciento se obser-
va calcificaciones intrarticulares y periarticula-
res (Tendén de Aquiles y flexor plantar).
El estudio de liquido articular muestra escasa
celularidad (menos de 1000 células)27). El
contenido de Fe intrarticular se correlaciona
bien con el hierro corporal. Otras patologias
con aumento de Fe intrarticular son AR,
sinovitis villonodular, hemofilia, - secundarias
a hemartrosis.

Se ha descrito asomada a cuadro de hipu-
ricemia, apelindose para el mismo un defecto
tubular en la reabsorcién de dcido Grico, secun-
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dario a depdsitos de hierro a nivel tubular.
Al estudio histologico (29) se observd al
microscopio de luz cuadros degenerativos y fi-
suras. Condrocitos ' prominentes, cristales de
pirofosfato (25 por ciento). Al microscopio
electrénico se observa corpisculos de ferritina
entre los condrocitos intactos y degenerados,
pero la mayorfa con ubicacién intracelular.
En cuanto a los mecanismos patoldgicos
de daho articular, se cree que el hierro provoca
una injuria directa sobre los condrocitos o acti-
va la formacién de coldgeno (sobre la sintesis
de prolina a través del dcido ascérbico). Tam-
bién se ha dicho que el dafo puede ser secun-
dario a una dlteracién nutricia del cartilago. La
asociacién con artropatia por cristales es un fac-
tor importante en el génesis de la afeccién.
"Con la incorporacién del estudio familiar
de los pacientes con HLA, se ha podido detec-
tar un significativo nimero de casos cuya Gni-
ca manifestacioén era la artropatia y que estaban
catalogados como otras artropatfas degenerati-
vas. Askari y Cols. (30) mostraron en un trabajo
con 5 pacientes cuyo @inico signo era la artropa-
tfa, que padecfan HCI. De ellos todos tenfan al-
teraciones radioldgicas. Sus edades variaban en-
tre 20—30 afios. Algunos tenfan inclusive ferri-
tina normal, Todos portaban HLA A3.
~ Se ha visto que la flebotomfa no alivia
las molestias articulares. Su manejo se susten-
ta en ¢l uso de antinflamatorios no esteroidales.
En casos excepcionales se ha recurrido a corti-
coides. S

5. Alteraciones de piel
" Se presenta en un significativo nime-
ro de pacientes. Estd ausente en estadios inicia-
les de enfermedad. Se debe a depésitos de mela-
nina en la dermis. También se observa dumento
de los depositos de Fe en piel, en especial alre-
dedor de las glindulas sudor{paras. Se distribu-
ye en zona baja de la cara, cuello, codos, ma-
nos, piernas, genitales, La piel es atréfica, pu-
diendo mostrar lesiones ictioides y coiloniquia.
Se ha descrito prurito como @inico sinto-
ma de enfermedad, debida posiblemente a una
liberacién de histamina (31).
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Tratamiento ‘

Tres son los objetivos del tratamiento de
la HC1:

1. Tratar las complicaciones multisisté-

micas )

2. Pesquizar familiares “susceptibles”

3. Eliminar el exceso de Fe

Los métodos empleados para cumplir
este tltimo objetivo son:

A. Flebotomia: Consiste en realizar la
extraccidn de 500 ml de sangre 1-2 veces por
semana. Cada 500 m! remueven 250 mg de
hierro; por tanto, se requerird alrededor de 1
a 2 afios para remover 20 gm de hierro.

El propésito del procedimiento es llevar
a la hemoglobina a 12 gm o/o, al hematocrito
a 380/0 y a la ferritina 2 10 umol/L (3). Una

vez llegado a este limite se aconseja hacer un

estudio bioquimico y posteriormente una nueva
biopsia hepdtica para evaluar exactamente los
depositos de hierro (5, 9). En estas condiciones
el procedimiento deberd repetirse cada 3 meses
y no suspenderse ya que lo més probable que se
produzca son nuevos acumulos del material.

La gran utilidad de la flebotomia es en
aquellos pacientes homocigotos asintomdticos,
donde el procedimiento de forma profildctica
mejora notablemente el prondstico de la enfer-
medad.

Relativo éxito se ha visto en estados pre-
cirrdticos, cardiopatia y posiblemente en el
control de diabetes. :

Trabajos de Bomford y Williams (1976)
han mejorado ‘la sobrevida de 14 a 70 meses
en promedio de un grupo tratado frente a
otro no tratado (1).

B. Quelantes: Se emplea desferrioxamine;,
administrada de 0.5 a 1 mg 1. M: al dfa. Esta es
capaz de remover 20 mg al dia de hierro a
través de la orina, En un afio se logra extraer
solamente 5 mg. Su utilidad radica en los casos
donde estd contraindicada la flebotomfa como
son la anemia, hipoproteinemia, enfermedad
coronaria o hipovolemia (24). Comparativa-
mente con la flebotomfa, la terapia de quela-
cién resulta mds lenta, costosa y molesta.
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Los mismos autores (24) han demostra-
do beneficio en el curso clinico dé pacientes
tratados con este método prolongando de 33 a
89 ‘por ciento la sobrevida a 5 afios entre gru-
pos no tratados y tratados. Mejora la TTG
en 3040 por ciento de sujetos. Mejora en for-
ma parcial a precirréticos y cardibpatas.

HCI y Neoplasias

Es conocido que un buen porcentaje de
los pacientes afectados de HCI pueden desarro-
Har un hepatoma en algdin momento de su evo-
lucién. Algunas series sefialan un 30 por ciénto
de pacientes con esta complicacién. Sin embar-
g0, se conocfa poco -respecto al desarrollo de
otros cinceres relacionados con Hemocromato-
sis. En un estudio retrospectivo de 36 pacientes
que sufrieron esta enfermedad (36), se vio que
11 de ellos desarrollaron tumores (13,9 por
ciento). Seis de ellos tuvieron hepatoma, uno
cincer tiroideo y cuatro cdncer pulmonar, lo
cual representa 7.5 veces mds de lo esperado en
la poblacién general. Otras publicaciones se-
fialan un 9 por ciento de carcinomas extrahe-
pdticos y un 16 por ciento de hepatoma. Entre

los sitios de tumor descritos estdn: colon, veji- -

ga, pdcreas, vesicula, La causa por la que suce-
de este hecho no ha sido aclarada, lo que sf
se conoce es que la disminucién de los depési-
tos de hierro efectivamente reduce el riesgo de
cdncer. '

Hemocromatosis secundaria (HCS)

Los pacientes con hemacromatosis secun-
daria se clasifican en dos grupos:‘1. Con médula
hipopldsica, donde la mayot causa son las trans-
fusiones repetidas; 2. Pacientes con médula dsea
hiperplisica donde el exceso de hierro es por
aumento de la absorcién secundaria a eritropo-
yesis inefectiva,

El primer grupo se presenta por ejemplo
en las anemias aplisticas y las caracterfsticas
clfnicas-son muy similares a las observadas en
la HCI, con la diferencia que los depésitos de
“hierro se hacen fundanientalmerite en el reticu-
lo endotelio'y por tanto la incidencia de cirro-
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sis es baja. E] segundo grupo ocurre en aquellas
que sufren de eritropoyesis inefectiva, donde
la médula ésea es hiperpldstica. En este grupo
estan la talasemia mayor, la anemia Sidero-
blistica y menos frecuentemente la talasemia
intermedia, la anemia esferocitica congénita y
diferentes formas de anemia hemolitica. Aqui
el mecanismo es mds complejo e invoca tanto
fenémenos de aumento de la absorcién dé Fe
como los fenébmenos post—transfuncionales. La
incidencia de cirrosis hepédtica es mucho mis
alta en este grupo. Su distribucién en células
hepdticas es muy parecida a la HCI y los de-
pbsitos en miocardio, érganos endocrmos y
corazén es mis frecuente,

La talasemia constituye uno de los repre-

sentantes mds importantes de éste grupo. Ge-

neralmente lleva a estadios severos en la

segunda o tercera década’de la vida y el curso
clinico que sigue es muy parec1do al de la
HCI

Hemocromatosis secundarm a Terapw
transfunsional

Este es un problema que fundamental-
mente afecta a pacientes sometidos a repeti-
das administraciones de sangre debidas a su
enfermedad de base, como anemia refractaria
o hemoglobinopatias. Se crefa que por ser su
acumulacién fundamentalmente en el reticulo
endotelio, su dafio era menor a aquellas de
depbsitos parenqulmatosos

Schafer y Cols, (32) estudiaron 15 pa-
cientes sometidos a terapia transfusional créni-
ca (promedlo 120 unidades) afectos de diver-
sas patologias: 5 anemias s1deroblast1cas, 3
anemias pldsticas, 3 aplasia eritroide, 2 mielo-
fibrosis y 2 anemia refractaria.

En ellos se estudié funciones hepitica,
endécrina y cardfaca. Se encontré que 13/15
tenfan alteraciones funcionales hepdticas, 7 he-
_patomegalia. A la biopsia hepdtica todos tu-
vieron aumento de los depésitos de hierro;
10 tuvieron hemosiderosis y lo que es impor-
tante, casi todos tuvieron fibrosis perxportal

Cuatro tuvieron ICC, 2 alteraciones de
la conduccién, 2 disfuncién ventricular izquier-
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da y 7 aumento del volumen de fin de didstole
ventricular.

Todos- tuv1eron TTG anormal Ia respues-
ta 1nsu1fn1ca fue alterada; 5 tuvieron hipopitui-
tarismo, y- 14 tuvieron reserva suprarrenal al-
terada, En 2 se observd alterada la respuesta
para TSH y PRL.

Se puede conclulr que este proceso post-
transfusional .que- se creyé de poca. gravedad,
que sélo abarcaba a RE, también compromete
a otros organos como higado, donde puede
produc1r fibrosis, corazén donde lleva a ICC,
pincreas que constituye un hecho constante
y a otros drganos endécr‘inos,que se ven afec-
tados de forma moderada, '

~ Esto demuestra la importancia de. evalua-
ciones progresivas de pacientes sujetos.a trans-
_fuciones crénicas con el objeto de. instaurar
de forma precoz, la terapia adecuada. ‘

. Estudios con pacientes. hemodializados
(33) llevan a conclusiones parecidas, demos-
trando que pacientes bajo este procedimien-
to y portadores de HLA A3, serfan més sus-
ceptibles de desarrollar complicaciones. Igual-
mente se sefiala, que segin su casufstica, el
limite de riesgo son 100 transfusiones. Fi-
‘nalmente, pone sobre aviso que algunas de
Tas molestlas que presentan hemodializados,
podrlan ser secundarias a los dep051tos exa-
gerados de Fe en los diferentes 6rganos.

En cuanto al Tratamiento se recomien-
da el empleo de terapia de quelacion, con las
mismas consideraciones ya senaladas para el
tratamiento de la HCI. Se recomienda en fun-
cién de la vida media corta de la desferrixa-
mine (97—100 min) (34) el empleo de bombas
de infusién y via endovenosa o en su defecto,
el empleo de la via SC para lograr una absor-
cion lenta. La dosis es de 1—4 mg al dia.
, Actualmente se estin desarrollando otros
agentes quelantes como Clorilhidroxamine 'y
dcido Rhodotordlico, cuya experiencia clini-
ca es limitada y que propenden optimizar sus
efectos quelantes reduciendo otros proble-
mas de la desferrioxamine. Durante el trata-

‘miento debe ser repuesto dcido ascorbico de
forma oral (3,2).

Hemocr tosis: una vision actual

HCS en cirrosis alcoholica

Actualmente se, conoce que los dep051-
tos de hierro sc encuentran a_umenta,dos.cn,_los
cirréticos alcohblicos. Estos se han dividido en
dos grupos: aquellos con depdsitos de hierro
moderados .y, aquellos con depésitos clevados
Se piensa que: el mecanismo para el aumento
de los actmulos de Fe es a través de una esti-
mulacién de la absorcidén intestinal  mediada
por el alcohol. En los sujetos con depbsitos
elevados de hierro se suman otros factores
como son la hemohsls y las anastom051s por-

tosistémicas, Incluswe parece ser que existen

ciertos rasgos de tipo | heredltarlo que predlspo-
nen al desarrollo de esta patologla .

La distincién entre HCI y HCS secunda-
ria al alcohol puede ser dlffcxl ya. que 1nclu51ve
histolégicamente pueden ser lndlstmgulbles En
estudios de la Sage y Cols. (35) demostraron
que ambas patologfas eran muy parecxdas
Sin embargo, los dep051tos de hierro en los
sujetos alcohdlicos _se dxstnbuyo mas _en
ret{culo. endotelio y fueron menores- que en
los portadorcs de HCI. Igualmente la res-
puesta a la ﬂeboterapm fue mayor. Se plensa
que el alcohol acta en forma sinérgica en
pac1entes genetxcamente predlspuestos funda-
mentalmente homocxgotes _pero tiene. poca
ingerencia sobre los 1nd1v1duos heteroc1gotos

HCS en anastomosis portosistémica

Pacientes sometidos a este tipo de -ciru-
gfas presentan un cuadro muy parecido a la
HCI. Alrededor ‘de un- 20 por ciento de opera-
dos lo desarrollan. La patogenia de-este sindro-
me no estd clara y se piensa se debe a factores
como hemohsls, h1p0x1a y dano hepatxco (2)

HCS por efecto dzetetwo )

Constituye un hecho raro de observarse
Depende de dos causas fundamentales: 1. Ad-
ministracién de firmacos que contengan hie-
tro; 2. Cierto tipo de alimentos ricos.en este mi-
neral. Fundamentalmente este altimo_hecho ha
sido. observado -en una tribu del sur del Africa
(Banth), -donde se consume. altas cantidades
de una bebida alcohdlica, que por su forma
de preparacién es rica en este mineral.
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Conclusion

Importantes progresos se han hecho
en el conocimiento de la etiopatogenia de la
Hemocromatosis Idiopdtica. El saber que se
trata de una enfermedad de caricter autosé6-
mica recesiva, relacionada con HLA funda-
mentalmente A3, ha permitido el estudio de
grupos familiares susceptibles de portar la
enfermedad y ha orientado al empleo de pro-
cedimientos terapéuticos precoces que han
detenido el curso natural de la enfermedad,
han disminuido sus complicaciones multi-
sistémicas y han prolongado la sobrevida
poblacional.
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