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RELATO DE CASO
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RESUMO

A hemossiderose pulmonar idiopatica € uma doenca potencialmente fatal que cursa com episédios
de hemorragia alveolar de etiologia desconhecida. As manifestagdes clinicas sao variadas, € a
anemia pode constituir o nico sinal de doenga, precedendo em vérios meses 0s outros sinais e
sintomas. Apresenta-se o caso de crianca de 4 anos, com febre, vomitos e prostracéo, associados
a palidez. Apresentava anemia microcitica e hipocromica, refratéria a terapéutica com ferro. A
hipétese diagndstica de sangramento gastrintestinal foi excluida, apds investigagéo etioldgica
extensa, inconclusiva. Posteriormente, em radiografia toracica, foram observados infiltrados
sugestivos de hemorragia alveolar. 0 exame citoldgico do lavado broncoalveolar mostrou
macrofagos com depésitos de hemossiderina. Apds estudo etiolégico, assumiu-se, por exclusao,
o diagnéstico de hemossiderose pulmonar idiopatica. Foi iniciada terapéutica com corticoides,
associada posteriormente a imunossupressor, com corregao subsequente da anemia e do padrao
radioldgico, encontrando-se, atualmente, assintomatico.

Descritores: Anemia; Deficiéncia de ferro; Pneumopatias; Hemossiderose; Crianca

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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INTRODUGAO

A hemossiderose pulmonar (HP) ¢ uma doenca rara, que ocorre em qualquer
idade, embora geralmente acometa criangas, com incidéncia estimada de 0,24
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a 1,23 caso por milhdo.» Caracteriza-se por epis6dios
recorrentes de hemorragia alveolar difusa, que se mani-
festam por hemoptise, infiltrado alveolar na radiografia
pulmonar e graus varidveis de anemia ferropénica, de-
correntes da perda de sangue para o espaco alveolar. A
anemia pode ser a tinica manifestacao da HP, preceden-
do todos os outros sintomas e sinais por varios meses.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino de 4 anos de idade procurou
o servico de emergéncia com queixa de febre, vomito e
prostracao, e historia de sibilos recorrentes sem crité-
rios de gravidade ou outras manifestacdes associadas.
Devido a palidez grave, foi submetido a exames labora-
toriais, que revelaram anemia homocroémica e microci-
tica com hemoglobina (Hb) de 4g/dL, variagdo do ta-
manho dos eritrocitos (RDW) de 27% e reticuldcitos de
4%, sem outras anormalidades relevantes. O paciente
recebeu transfusao de concentrado de hemacias e foi in-
ternado para tratamento e investigacao. Nao apresentou
perda macroscdpica de sangue, seja do trato gastrintes-
tinal ou urindrio. Apos 6 dias, recebeu alta com Hb de
8,1g/dL e tratamento com ferro por via oral, tendo sido
encaminhado para o ambulatério de Hematologia.

Cinco dias ap0s a alta, o paciente voltou com febre,
astenia, coriza e tosse produtiva. Estava palido, 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-
fregaco de sangue periférico. Foi transfundido com
concentrado de hemacias e reinternado. Apds 3 dias,
continuou com febre, e a radiografia de térax mostrou
opacidade bilateral difusa, com bordas mal definidas,
que foi interpretada como pneumonia atipica, sendo
iniciado tratamento com claritromicina. Por essa razao,
ele ndo foi submetido a endoscopia digestiva alta, como
planejado anteriormente.

Como paciente ambulatorial, foi iniciada terapia com
ferro intravenoso semanal e prosseguiu-se a inves-
tigagdo da anemia. A vitamina B12 e o 4cido fdlico es-
tavam dentro dos limites de normalidade, e o esfrega-
co de medula 6ssea era compativel com sideropenia.
Doenca celiaca, fibrose cistica e anemia perniciosa fo-
ram excluidas. A coprocultura, os exames parasitolo-
gico de fezes e a pesquisa de sangue oculto nas fezes
foram negativos. Devido a ma resposta a terapia com
ferro intravenoso, o paciente foi readmitido para inves-
tigacdo de hemorragia digestiva. Endoscopias digesti-
vas altas e baixas com bidpsias foram realizadas, sem
encontrar lesio hemorragica, e o exame das mucosas
apresentaram aspectos macroscopico e histologico nor-
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mais. A ultrassonografia abdomino-pélvica, gastroduo-
denal e intestinal; a cintilografia intestinal; e a resso-
nancia magnética enteral foram normais. Assim, devido
a anemia ferropriva com caracteristicas compativeis com
perda de sangue (embora sem achado objetivo), e ape-
sar da auséncia de sintomas respiratorios nessa fase,
comecgamos a procurar outras fontes de hemorragia, a
saber, pulmonar. A radiografia de tdrax mostrou opaci-
dade bilateral difusa, com bordas mal definidas e locali-
zacdo predominantemente central (Figura 1), sugestiva
de hemorragia alveolar.

Figura 1. Radiografia de térax. Opacidade bilateral difusa com margens
indefinidas de localizacéo predominantemente central

Para confirmar a hemorragia alveolar, foi realizada
broncofibroscopia. Nao foram encontradas alteracoes
morfoldgicas ou alteragoes da mucosa respiratoria, e
o exame citologico do lavado broncoalveolar mostrou
20.000/uL eritrdcitos. Além disso, a coloragao de Perls
identificou a presenca de macréfagos com depdsitos de
hemossiderina (Figura 2), confirmando o diagndstico
de HP. A tomografia computadorizada (TC) pulmonar
(Figura 3) mostrou atenuacao difusa em vidro fosco em
ambos os pulmdes, sem predilecao zonal, algumas areas
dispersas de menor densidade e varios micron6dulos
dispersos. O paciente passou a receber altas doses de
metilprednisolona (20mg/kg/dia, por 3 dias), seguida
de prednisolona oral. Apds excluir as causas mais fre-
quentes de HP — doencas autoimunes (perfil negativo
de autoanticorpos), cardiopatias congénitas, alergia a
proteina do leite de vaca, entre outras —, foi feito o diag-
nostico de HP idiopatica.
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Figura 2. Liquido de lavado broncoalveolar mostrando grande quantidade de
macréfagos com depésitos de hemossiderina positivos para a coloragao de Perls

Figura 3. Tomografia computadorizada de térax. Aumento difuso da densidade do
parénguima sem predominio de zona, com éreas de densidade menos acentuada,
e multiplos nédulos pequenos e dispersos

Apb6s o inicio do tratamento com esteroides, hou-
ve aumento progressivo do nivel de Hb e melhora das

anormalidades radiologicas. Em uma das consultas de
reavaliacdo, a hidroxicloroquina (até 5Smg/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 assintomatico, com niveis de Hb
entre 11,3 e 13,3g/dL.

DISCUSSAO

A hemorragia alveolar difusa é causada pela perda da
integridade da membrana basal dos capilares pulmona-
res, com consequente extravasamento de sangue para o
espaco alveolar. A baixa pressao e a alta capacitancia da
circulacdo pulmonar resultam em hemorragia cronica,
difusa e de baixo grau. No entanto, a hemorragia pode
também apresentar-se de forma aguda, com hemoptise
macica e potencialmente fatal.

O padrao-ouro para o diagndstico da hemorragia al-
veolar difusa baseia-se na biopsia pulmonar, que também
permite a determinagao de certas causas especificas de
hemorragia. A hemorragia pulmonar também pode ser
confirmada pela identificacio de macréfagos com de-
positos de hemossiderina no lavado broncoalveolar.®
Esse acimulo de hemossiderina confirma o papel dos
macrofagos na remocao de eritrdcitos do espaco alveo-
lar, com subsequente acimulo de ferro, na forma de
hemossiderina. Embora nao fechem o diagnéstico defi-
nitivo de hemorragia alveolar, a radiografia do térax e a
TC podem apresentar aspectos sugestivos (mas ndo es-
pecificos) de hemorragia, contribuindo para a exclusao
de outras condicoes.

Existem vérias causas conhecidas de hemorragia al-
veolar difusa (vasculites, doengas do tecido conectivo,
sindrome de Heiner, doengas cardiovasculares, entre
outras). No entanto, o diagnéstico de HP idiopética s6
deve ser considerado quando nao ha causa identificavel
para os episddios de hemorragia. A HP idiopéatica tem
sido associada a doenga celiaca e, portanto, tal condigao
deve ser excluida nesses pacientes.®

Nao ha recomendagdes gerais para o tratamento
da HP idiopatica.®® Os corticosteroides sao geralmen-
te o tratamento de escolha na fase aguda da doenga.*®
No entanto, a funcdo dos corticoides na fase cronica
permanece desconhecida.®* Os corticosteroides es-
tdo associados a reducdo no nimero de episddios de
hemorragia alveolar e podem retardar a progressao
para fibrose pulmonar.®) Hidroxicloroquina e azatio-
prina sao imunossupressores alternativos nos casos
refratarios.V
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A anemia por deficiéncia de ferro é a doenca he-
matoldgica mais frequente na idade pediatrica. Por
outro lado, a rara ocorréncia de hemorragia alveolar
e a variabilidade do curso clinico frequentemente re-
sultam na demora no diagndstico. Nessa situacdo, a
terapia €, muitas vezes, iniciada no estigio em que a
fibrose pulmonar ja se desenvolveu, havendo maior
risco de complicagdes e pior progndstico.!l). No caso
relatado, a anemia por deficiéncia de ferro foi o pri-
meiro e Unico sinal de doenca, levando ao atraso no
diagnostico. A suspeita clinica de hemorragia alveo-
lar foi levantada pela falta de resposta a terapia com
ferro, com diminuigao progressiva do nivel de Hb e
ap0s extensa investigacdo de outras possiveis fontes
de sangramento. Este caso destaca a importancia de
incluir a radiografia de torax na investigacdo de perda
sanguinea de origem desconhecida.

O prognostico da HP idiopatica tende a melhorar
com a idade e € mais favoravel quando o diagndstico
¢ feito antes da progressao para fibrose pulmonar.) A
TC de toérax tem papel proeminente na identificacao
precoce da fibrose e, no nosso caso, contribuiu para ex-
clusao dessa complicacdo. Nas duas ultimas décadas,
observou-se reducdo na mortalidade em 5 anos de
aproximadamente 50% para 14%,® possivelmente de-
vido ao uso de esquemas terapéuticos mais intensivos.®
Episodios associados a sangramento maior geralmente
apresentam pior prognéstico,® tanto na fase aguda,
como na fase cronica da doenca.
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CONCLUSAO
Um progndstico favoravel pode ser esperado em nosso
caso, pois nao existiram episddios maiores de hemorra-
gia, e a resposta a terapia foi boa.
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