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Poliangiite microscépica com
hemorragia pulmonar

Microscopic polvangiitis with lung hemorrhage

Marcos Mendonca da Conceicio®, Heleno Pinto de Moraes™,
Luana Neves Lopes Keen***, Viviane Eiras de Macedo™

RESUMO

Os autores relatam um caso de Poliangiite Microscopica em paciente idosa, diabética, que apresentou
quadro agudo de dor abdominal, edema dos membros inferiores, dor nas panturrilhas e poliartralgia. Evoluiu
com insuficiéncia renal aguda, sendo dializada. Surgiram parpuras nao palpdveis generalizadas. Enquanto se
cubmetia 2 hemodidlise, sofreu dispnéia sabita, sendo entubada e aspirado grande quantidade de sangue |
vivo, falecendo em seguida. A necropsia no Servico de Patologia do HUAP — UFF revelou aspectos de
Poliangiite Microscopica.

ABSTRACT

The authors present one fatal case of lung hemorrhage caused by microscopic polyangiitis, that was
confirmed by postmortem examination. She was a diabetic old womam who complained of acute abdominal
bain, purpuric cutaneous lesions myalgia and arthralgia followed by acute renal failure requiring hemodialysis. |
She had a sudden death in respiratory failure and through the tracheal tube a lange volume of bicod was
aspirated.

Palavras-chaves: hemorragia pulmonar. Poliangiite.
Kev-words: lung hemorrhage. Microscopic polvangiitis.

ntroducao

O caso ora relatado enseja boa oportunidade
Hara revermos as principais causas da hemorragia
hulmonar, sobretudo as causadas pelas diversas
vasculites sistémicas. Ndo serdo aqui consideradas
as hemopatias, as causas traumaticas ou ca rdiacas,
mas sim as doencas auto-imunes sistémicas com im-
hortante Tepercussao sobre os pulmoes, bem como
diagnostico diferencial e as modalidades de tratamen-
1o disponivel. Os métodos aqui empregados sao es-
lritamente clinicos, apoiados por exames comple-
mentares de rotina, laboratoriais e radiologicos, que

estavam disponiveis. No caso em particular, a reali-
zacao da necropsia permitiu a comprovagao do
comprometimento multisistémico, que ora passamos
a descrever.

Relato do caso

M. C. S., feminina, 73 anos, solteira, mineira,
auxiliar de laboratorio aposentada, residente em
Niteroi (R)).

Tratava-se de paciente diabética tipo Il, hiperten-
sa, que fazia uso regular de Monocordil 20mg/dia,
Diltiazen 90mg/dia e hipoglicemiante oral. Abriu
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seu quadro clinico no inicio de julho de 2000
com polacitria e “urina vermelha”, febre nio
mensurada e calafrios, além de disfonia. Usou
dipirona e acetaminofem. Evoluiu poucos dias
apos com dor abdominal alta e dor lombar, acom-
panhada de nauseas, vomitos e melena, tendo
procurado Servico de Emergéncia, com melhora
fugaz. O mesmo quadro recidivou logo em segui-
da, com diarréia pastosa. No dia 20 de julho de
2000 notou edema dos MMII ascendente e doloro-
so, acompanhado de lesoes purptricas nos MMII e
tronco, dor nas panturrilhas, joelhos e cotovelos.
Foi entdo internada no Servico de Emergéncia do
HUAP.

Sua historia pregressa revelava dlcera péptica
tratada clinicamente ha 3 anos, amigdalectomia e
apendicectomia. Seu pai faleceu de Ca de esofa-
go e sua mae de complicacoes gestacionais. Irma
era diabética e hipertensa. Habitava casa de alve-
naria com dagua encanada e rede de esgoto. Nega-
va contato com ratos, etilismo ou tabagismo.

O exame fisico revelava uma paciente hipocorada,
acianotica, ictérica (++/4) e eupneica. O coracao
era regular em dois tempos, sem sopros. Ouviam-se
roncos na base do hemitérax direito. O abdome era
globoso e indolor a palpacdo. PA - 190/100mmHg e
sem febre. Edema até a raiz das coxas. Parpuras ge-
neralizadas. Lucida e orientada.

Exames complementares

Seu hematdcrito inicial era de 35%. Leucomelria
total 16.500/mm3 — 7 Bastdes — 80 segmentados, 9
linfocitos, 2 mondcitos. Plaquetometria 450.000/mm?3.
EAS — proteinas (2++/4), 35 a 40 hemdcias p.c. 25 a
30 piocitos p.c. cilindros granulosos e hialinos. TAP
73,1% INR 1,06.

Fvolugdo laboratorial

Queda acentuada do hematocrito para 23,1% em 24
hs. Uréia 256 mg/dl creatinina 5,8 mg/dl Glicose 107
mg/dl AST 240 U/L ALT 217 U/L Bb total 3,8 mg/
dl Bb direta 3,3 mg/dl Albumina sérica 2,2 g/dl
Globulina sérica 3,9 g/dl Eletrélitos normais EAS —
densidade 1020 pH 6 proteinas +++/4 Pi6citos 15
a 20 p.c. Hemdcias — acima de 100 p.c., varios
cilindros granulosos, raros céreos e hialinos, cilin-
dros hematicos. Cultura de urina — negativa. C3 e
C4 normais.

Ultra-Sonogratia abdominal
Rins aumentados de volume para o bidtipo da
paciente.

Poliangiite microscopica com hemorragia pulimonar

Exame de tundo de olho

Constriccao arteriolar difusa, manchas algodonosas
peridiscais.

Ecocardiograma

Regurgitagdao mitral leve. Funcao do VE pre-
servada , diametros cavitarios normais. Déficit de
relaxamento do VE, auséncia de vegelacoes.

Fvolucdo clinica

Em 9/8/00, ja na enfermaria de Clinica Médi-
ca, a paciente apresentou sinais de uremia, com
vomitos e “flapping”, insdnia, sendo iniciada he-
modialise. Em 11/8/00 apresentou leve dispnéia
com tosse e hemoptdicos. Em 13/8/00 houve stibito
agravamento da dispnéia e dor toracica, com vomi-
tos, tosse e abundantes hemoptéicos. Ouviam-se
estertores bolhosos até as apices pulmonares. A
gasomelria arterial da ocasido revelou ph 7,174 pCO
- 22,6 mmHg PO, 58,9 mmHg HCO. - § mcy/l. Satu-
racao de O, = 81,6%. Durante a sessao de hemodia-
lise a paciente sofreu parada cardiorespiraléira
com saida de grande quantidade de sangue vivo
pelo tubo orotraqueal. Nao houve tempo para fa-
zer RX de torax.

Discussao

A paciente aqui relatada faleceu subitamente
de hemorragia pulmonar aguda, causada por uma
rara doenca auto-imune. Aproveitamos a ocasiao
para discutir o diagnéstico diferencial das doencas
sistémicas que podem evoluir com hemorragia
pulmonar, bem como seu tratamento.

As causas mais comuns da hemorragia alveolar
difusa incluem bronquite, bronquiectasias, cancer,
tuberculose, alguns tipos de pneumonia e um gru-
po de sindromes nefro-pulmonares'. Distarbios da
coagulacao associados a processos inflamatorios
podem causar sangramento difuso, nas no caso
em questao, as plaguetas eram normais e as dis-
funcoes nos outros parametros da coagulacao
eram discretas.

A injuria difusa nas células alveolares epiteliais
e na membrana basal de seus capilares pode re-
sultar em hemorragia alveolar difusa™. Algumas
drogas como agentes citotoxicos, nitrofurantoina e
opiacio, incluindo heroina devem ser lembradas
como possibilidades etiologicas. Além disso, a
inalacao de fumaca, traumatismos, toxicidade
pelo oxigénio, estados de choque e aspiracao de
acido integram também aqui esta longa lista, que
mencionamos apenas com o objetivo de torna-la a
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mais completa possivel, pois nada disso ocorreu com
nossa paciente.

Infeccoes por P. carinii, Mycoplasma, Legionella,
Citomegalovirus podem todos causar hemorragia
alveolar difusa, além é claro, da tuberculose pulmo-
nar'’. Nao poderiamos explicar todas as manifestagoes
clinicas por nenhuma destas infecgdes mencionadas.

Chegamos entao a discussao das principais
doencas auto-imunes que poderiam explicar tal
quadro. A granulomatose de Wegener foi forte-
mente considerada, inclusive porque a paciente
exibiu também um quadro de distonia, no ini-
cio de seus sintomas. Em um estudo de 89 pa-
cientes com tal doenca, 36% tiveram relatos de
hemoptise'*. Os pacientes geralmente apresentam
comprometimento respiratorio alto e baixo com
sinusite cronica, epistaxe, tlceras mucosas ou de-
formidades nasais. Infiltrados ou nédulos pulmona-
res sao vistos em alé 85% dos pacientes, mas a
progressao para grave insuficiéncia respiratoria
seria excepcional™.

A sindrome de Goodpasture se caracteriza pelo
deposito de anticorpos na membrana basal dos
alvéolos, glomérulos, tdabulos renais e plexo
coroide. A doenca geralmente evolui por meses,
com hemoptise, dispnéia e anemia ferropriva. Em
um estudo de 29 pacientes, 90% tinham evidén-
cia radiolégica de infiltrados pulmonares". Mais
de 80% dos casos revela sedimento urinario alivo.
A principal caracteristica soroldgica da doenga €
a presenca sanglinea de anti-corpos anti-GBM
(anti-membrana basal glomerular) que estao pre-
sentes em até 90% dos casos estudados. 60 a 80%
dos doentes sao homens na terceira década de
vida, embora, mais raramente, possa aparecer em
idosos. A biopsia renal apresenta tipico padrao li-
near a imunofluorescéncia, ao longo da membrana
basal comprometida. E comum que os doentes
com esta sindrome falecam de hemorragia pulmo-
nar difusa®, geralmente precipitada por infecgao.
A idade e o sexo de nossa paciente eram dados
contrarios a esta hipotese diagnostica.

Hemorragia alveolar difusa pode ocorrer em
50 a 70% dos pacientes com Lupus Eritematoso
Sistémico'”, e os sintomas costumam ser agudos.
A maioria apresenta também sinais de nefrite
lGpica. Nos casos onde ha hemorragia pulmonar
pode haver infeccao pulmonar associada causada
por herpes virus, citomegalovirus, legionella ou
estafilococo. No entanto, as hemorragias pulmona-
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res difusas sao muito mais comuns em mulheres
abaixo dos 30 anos com infec¢do associada a tra-
tamento imunossupressor, 0 que Nao ocorreu em
NOSSO Caso.

O termo Poliangiite microscopica foi introduzido
na literatura por Davson em 1948. A conferéncia de
Chapel Hill sobre vasculites sistémicas, em 1992,
oficialmente adotou o termo para designar uma
vasculite necrosante pauce-imune (auséncia ou rari-
dade de complexos imunes) afetando pequenos va-
sos, capilares, vénulas ou arteriolas™. E considerada
variante da Poliarterite Nodosa classica, como des-
crita por Kussmaul e Maier em 1866, ja que esta for-
ma classica nao acomete artérias pulmonares nem
capilares; enquanto sua variante microscopica afe-
la, freqiientemente, os capilares dos pulmoes e cau-
sa glomerulonefrite regularmente. Sua semelhanca
com a Poliarterite Nodosa advém do fato de poder
também lesar artérias de médio e pequeno cali-
bre, de forma necrosante, mas com as dilerencas
acima assinaladas com afec¢ao também de capi-
lares, de onde deriva a designacao de microscopi-
ca. Nossa paciente preenchia os critérios para este
diagnostico.

Outra variante da Poliarterite Microscopica € a
Sindrome de Churg-Strauss, mas gue cursa com
asma e eosinofilia, fatos que nao ocorreram.

Comentarios

Houve grande dificuldade para tomada de deci-
sdes no caso que discutimos. A preocupagao com
septicemia esteve sempre presente, embora nao ti-
véssemos detectado nenhum foco infeccioso. Nosso
contato com a paciente na Enfermaria de Clinica
Médica foi curto (1 semana) e embora doencas
auto-imunes liderassem a lista de possibilidades, nao
nos foi possivel pesquisar FAN, ANCA, anti-DNA e
outros marcadores que dessem suporte para nossas
hipoteses. Programamos entdo biopsia da lesao
cutanea purpurica para iniciarmos pulsoterapia com
metilprednisolona, mas infelizmente, a paciente
teve morte stbita. A necropsia revelou vasculite
sistémica de pequenos vasos comprometendo pul-
moes, rins, figado, trato gastro-intestinal, musculos
esqueléticos, bexiga e pele. Havia embolia pulmo-
nar secundaria a flebotrombose de panturrilhas e

“hemorragia pulmonar (Figuras 1 e 2). As arteriolas

renais apresentavam necrose fibrindide e as lesoes
slomerulares eram de necrose segmentar com trom-
bose capilar e crescentes.
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Poliangiite microscopica com hemorragia pulmonar

Figuras 1 e 2 - Poliangite microscdpica, corte de tecido pulmonar demonstrando dreas de hemaorragia.

Este caso demonstra a angustia e a dificuldade
que nos medicos enfrentamos para tratar doencas
graves, sobretudo na incerteza diagnéstica. O uso
de corticoides em altas doses, que numa analise
relrospectiva nos parecia indicada, deixou-nos
com um dilema terapéutico, por tratar-se de paci-
ente idosa, diabética, com hemorragia digestiva,
e onde ndo conseguimos descartar com firmeza a
possibilidade de infecg¢do. Infelizmente os exames
complementares necessarios ndo chegaram a tem-
po. Também ndo podemos afirmar que haveria
boa resposta a um programa imunossupressor de
alto risco. Decidir na incerteza, em situacoes-li-
mite, deixa-nos sob a espada de Damocles, e,
mesmo na era da refinada tecnologia (a disposi-
¢do dos nossos centros de exceléricia) se apresen-
ta como drdua tarefa.
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