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❚❚ RESUMO
A hemossiderose pulmonar idiopática é uma doença potencialmente fatal que cursa com episódios 
de hemorragia alveolar de etiologia desconhecida. As manifestações clínicas são variadas, e a 
anemia pode constituir o único sinal de doença, precedendo em vários meses os outros sinais e 
sintomas. Apresenta-se o caso de criança de 4 anos, com febre, vômitos e prostração, associados 
à palidez. Apresentava anemia microcítica e hipocrômica, refratária à terapêutica com ferro. A 
hipótese diagnóstica de sangramento gastrintestinal foi excluída, após investigação etiológica 
extensa, inconclusiva. Posteriormente, em radiografia torácica, foram observados infiltrados 
sugestivos de hemorragia alveolar. O exame citológico do lavado broncoalveolar mostrou 
macrófagos com depósitos de hemossiderina. Após estudo etiológico, assumiu-se, por exclusão, 
o diagnóstico de hemossiderose pulmonar idiopática. Foi iniciada terapêutica com corticoides, 
associada posteriormente a imunossupressor, com correção subsequente da anemia e do padrão 
radiológico, encontrando-se, atualmente, assintomático.
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❚❚ ABSTRACT
Idiopathic pulmonary hemosiderosis is a potentially fatal disease that results from episodes of 
alveolar hemorrhage of unknown origin. The clinical spectrum is varied, and anemia may constitute 
the only manifestation of illness, preceding other signs and symptoms by several months. We 
present the case of a 4 year-old child presenting with fever, vomiting and prostration, associated 
with pallor. He had microcytic and hypochromic anemia refractory to iron therapy. Gastrointestinal 
bleeding was ruled out after negative extensive etiological investigation. Subsequently, pulmonary 
infiltrates suggestive of alveolar hemorrhage were observed in the chest radiography. The cytological 
exam of the bronchoalveolar lavage showed hemosiderin-laden macrophages. After the etiological 
study, the diagnosis of idiopathic pulmonary hemosiderosis was made by exclusion. He was initiated 
on corticosteroid therapy, later associated to an immunosuppressive agent, with subsequent 
correction of anemia and of the radiological pattern. The patient is currently asymptomatic.
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❚❚ INTRODUÇÃO
A hemossiderose pulmonar (HP) é uma doença rara, que ocorre em qualquer 
idade, embora geralmente acometa crianças, com incidência estimada de 0,24 
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a 1,23 caso por milhão.(1,2) Caracteriza-se por episódios 
recorrentes de hemorragia alveolar difusa, que se mani-
festam por hemoptise, infiltrado alveolar na radiografia 
pulmonar e graus variáveis de anemia ferropênica, de-
correntes da perda de sangue para o espaço alveolar. A 
anemia pode ser a única manifestação da HP, preceden-
do todos os outros sintomas e sinais por vários meses.

❚❚ RELATO DE CASO
Paciente do sexo masculino de 4 anos de idade procurou 
o serviço de emergência com queixa de febre, vômito e 
prostração, e história de sibilos recorrentes sem crité-
rios de gravidade ou outras manifestações associadas. 
Devido à palidez grave, foi submetido a exames labora-
toriais, que revelaram anemia homocrômica e microcí
tica com hemoglobina (Hb) de 4g/dL, variação do ta-
manho dos eritrócitos (RDW) de 27% e reticulócitos de 
4%, sem outras anormalidades relevantes. O paciente 
recebeu transfusão de concentrado de hemácias e foi in-
ternado para tratamento e investigação. Não apresentou 
perda macroscópica de sangue, seja do trato gastrintes-
tinal ou urinário. Após 6 dias, recebeu alta com Hb de 
8,1g/dL e tratamento com ferro por via oral, tendo sido 
encaminhado para o ambulatório de Hematologia.

Cinco dias após a alta, o paciente voltou com febre, 
astenia, coriza e tosse produtiva. Estava pálido, pros-
trado e taquipneico, com roncos bilaterais dispersos a 
ausculta pulmonar. Os exames laboratoriais revelaram 
Hb de 2,8g/dL e acentuada anisopoiquilocitose no es
fregaço de sangue periférico. Foi transfundido com 
concentrado de hemácias e reinternado. Após 3 dias, 
continuou com febre, e a radiografia de tórax mostrou 
opacidade bilateral difusa, com bordas mal definidas, 
que foi interpretada como pneumonia atípica, sendo 
iniciado tratamento com claritromicina. Por essa razão, 
ele não foi submetido à endoscopia digestiva alta, como 
planejado anteriormente.

Como paciente ambulatorial, foi iniciada terapia com 
ferro intravenoso semanal e prosseguiu-se a inves
tigação da anemia. A vitamina B12 e o ácido fólico es
tavam dentro dos limites de normalidade, e o esfrega-
ço de medula óssea era compatível com sideropenia.  
Doença celíaca, fibrose cística e anemia perniciosa fo-
ram excluídas. A coprocultura, os exames parasitoló-
gico de fezes e a pesquisa de sangue oculto nas fezes 
foram negativos. Devido à má resposta à terapia com 
ferro intravenoso, o paciente foi readmitido para inves-
tigação de hemorragia digestiva. Endoscopias digesti-
vas altas e baixas com biópsias foram realizadas, sem 
encontrar lesão hemorrágica, e o exame das mucosas 
apresentaram aspectos macroscópico e histológico nor-

mais. A ultrassonografia abdomino-pélvica, gastroduo-
denal e intestinal; a cintilografia intestinal; e a resso-
nância magnética enteral foram normais. Assim, devido 
à anemia ferropriva com características compatíveis com 
perda de sangue (embora sem achado objetivo), e ape-
sar da ausência de sintomas respiratórios nessa fase, 
começamos a procurar outras fontes de hemorragia, a 
saber, pulmonar. A radiografia de tórax mostrou opaci-
dade bilateral difusa, com bordas mal definidas e locali-
zação predominantemente central (Figura 1), sugestiva 
de hemorragia alveolar.

Figura 1. Radiografia de tórax. Opacidade bilateral difusa com margens 
indefinidas de localização predominantemente central

Para confirmar a hemorragia alveolar, foi realizada 
broncofibroscopia. Não foram encontradas alterações 
morfológicas ou alterações da mucosa respiratória, e 
o exame citológico do lavado broncoalveolar mostrou 
20.000/μL eritrócitos. Além disso, a coloração de Perls 
identificou a presença de macrófagos com depósitos de 
hemossiderina (Figura 2), confirmando o diagnóstico 
de HP. A tomografia computadorizada (TC) pulmonar 
(Figura 3) mostrou atenuação difusa em vidro fosco em 
ambos os pulmões, sem predileção zonal, algumas áreas 
dispersas de menor densidade e vários micronódulos 
dispersos. O paciente passou a receber altas doses de 
metilprednisolona (20mg/kg/dia, por 3 dias), seguida 
de prednisolona oral. Após excluir as causas mais fre-
quentes de HP − doenças autoimunes (perfil negativo 
de autoanticorpos), cardiopatias congênitas, alergia à 
proteína do leite de vaca, entre outras –, foi feito o diag-
nóstico de HP idiopática. 
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anormalidades radiológicas. Em uma das consultas de 
reavaliação, a hidroxicloroquina (até 5mg/kg/dia) foi 
associada ao tratamento, por haver uma queda no va-
lor de Hb, coincidindo com tentativa de reduzir a dose 
de esteroides. Posteriormente, houve melhora labora-
torial, e o corticosteroide foi reduzido. Atualmente, o 
paciente apresenta-se assintomático, com níveis de Hb 
entre 11,3 e 13,3g/dL.

❚❚ DISCUSSÃO
A hemorragia alveolar difusa é causada pela perda da 
integridade da membrana basal dos capilares pulmona-
res, com consequente extravasamento de sangue para o 
espaço alveolar. A baixa pressão e a alta capacitância da 
circulação pulmonar resultam em hemorragia crônica, 
difusa e de baixo grau. No entanto, a hemorragia pode 
também apresentar-se de forma aguda, com hemoptise 
maciça e potencialmente fatal.

O padrão-ouro para o diagnóstico da hemorragia al-
veolar difusa baseia-se na biópsia pulmonar, que também 
permite a determinação de certas causas específicas de 
hemorragia. A hemorragia pulmonar também pode ser 
confirmada pela identificação de macrófagos com de-
pósitos de hemossiderina no lavado broncoalveolar.(1-3) 

Esse acúmulo de hemossiderina confirma o papel dos 
macrófagos na remoção de eritrócitos do espaço alveo
lar, com subsequente acúmulo de ferro, na forma de 
hemossiderina. Embora não fechem o diagnóstico defi-
nitivo de hemorragia alveolar, a radiografia do tórax e a 
TC podem apresentar aspectos sugestivos (mas não es-
pecíficos) de hemorragia, contribuindo para a exclusão 
de outras condições.

Existem várias causas conhecidas de hemorragia al-
veolar difusa (vasculites, doenças do tecido conectivo, 
síndrome de Heiner, doenças cardiovasculares, entre 
outras). No entanto, o diagnóstico de HP idiopática só 
deve ser considerado quando não há causa identificável 
para os episódios de hemorragia. A HP idiopática tem 
sido associada à doença celíaca e, portanto, tal condição 
deve ser excluída nesses pacientes.(2)

Não há recomendações gerais para o tratamento 
da HP idiopática.(2) Os corticosteroides são geralmen-
te o tratamento de escolha na fase aguda da doença.(4-6)  
No entanto, a função dos corticoides na fase crônica 
permanece desconhecida.(2,4) Os corticosteroides es-
tão associados à redução no número de episódios de 
hemorragia alveolar e podem retardar a progressão 
para fibrose pulmonar.(1) Hidroxicloroquina e azatio-
prina são imunossupressores alternativos nos casos 
refratários.(1)

Figura 2. Líquido de lavado broncoalveolar mostrando grande quantidade de 
macrófagos com depósitos de hemossiderina positivos para a coloração de Perls

Figura 3. Tomografia computadorizada de tórax. Aumento difuso da densidade do 
parênquima sem predomínio de zona, com áreas de densidade menos acentuada, 
e múltiplos nódulos pequenos e dispersos

Após o início do tratamento com esteroides, hou-
ve aumento progressivo do nível de Hb e melhora das 
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A anemia por deficiência de ferro é a doença he-
matológica mais frequente na idade pediátrica. Por 
outro lado, a rara ocorrência de hemorragia alveolar 
e a variabilidade do curso clínico frequentemente re-
sultam na demora no diagnóstico. Nessa situação, a 
terapia é, muitas vezes, iniciada no estágio em que a 
fibrose pulmonar já se desenvolveu, havendo maior 
risco de complicações e pior prognóstico.(1) No caso 
relatado, a anemia por deficiência de ferro foi o pri-
meiro e único sinal de doença, levando ao atraso no 
diagnóstico. A suspeita clínica de hemorragia alveo-
lar foi levantada pela falta de resposta à terapia com 
ferro, com diminuição progressiva do nível de Hb e 
após extensa investigação de outras possíveis fontes 
de sangramento. Este caso destaca a importância de 
incluir a radiografia de tórax na investigação de perda 
sanguínea de origem desconhecida.

O prognóstico da HP idiopática tende a melhorar 
com a idade e é mais favorável quando o diagnóstico 
é feito antes da progressão para fibrose pulmonar.(1) A 
TC de tórax tem papel proeminente na identificação 
precoce da fibrose e, no nosso caso, contribuiu para ex-
clusão dessa complicação. Nas duas últimas décadas, 
observou-se redução na mortalidade em 5 anos de 
aproximadamente 50% para 14%,(4) possivelmente de-
vido ao uso de esquemas terapêuticos mais intensivos.(3) 
Episódios associados a sangramento maior geralmente 
apresentam pior prognóstico,(4) tanto na fase aguda, 
como na fase crônica da doença.

❚❚ CONCLUSÃO
Um prognóstico favorável pode ser esperado em nosso 
caso, pois não existiram episódios maiores de hemorra-
gia, e a resposta à terapia foi boa.
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