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Síndrome torácica aguda grave com evolução para síndrome do 
desconforto respiratório agudo.
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RESUMO
Os autores relatam um caso de homem jovem, com anemia falciforme, com boa evolução durante 24 anos e que não havia 
apresentado nem mesmo crises álgicas relevantes. O paciente foi internado com síndrome torácica aguda de extrema gravi-
dade, com evolução para síndrome do desconforto respiratório agudo (SDRA) e insufi ciência renal aguda (IRA).

Descritores: síndrome do desconforto respiratório agudo do adulto; anemia falciforme. 

ABSTRACT
The authors present a case of a young man with sickle cell anemia without main complications for 24 years. He had never pre-
sented painful crisis and suddenly developed an acute chest syndrome with progressive disease to acute respiratory distress 
syndrome (ARDS), and acute renal failure (ARF). 

Keywords: acute respiratory distress syndrome; adult; sickle cell disease.

INTRODUÇÃO
A doença pulmonar aguda é uma complicação co-

mum das doenças falcemizantes, com uma freqüência 
estimada em mais de cem vezes, quando comparada à 
população geral, e desta forma corresponde à segunda 
causa de internação nesses pacientes, resultando em con-
siderável morbidade e mortalidade.1,3 Cerca de metade 
dos pacientes terão pelo menos um episódio, e um sub-
grupo terá múltiplos eventos, ao longo de suas vidas.1,2,3

O termo síndrome torácica aguda (STA) surge nes-
te contexto e, de certa forma, refl ete a difi culdade em se 
estabelecer uma causa defi nitiva para o acometimento 
pulmonar agudo, particularmente em distinguir infec-
ção de infarto pulmonar por oclusão microvascular.1 A 
terminologia pode gerar confusão, já que inclui desde 
os casos com curso relativamente benigno, até aqueles 
que desenvolvem doença progressiva com quadro de 

síndrome do desconforto respiratório agudo (SDRA), 
como aqui relatado.1

RELATO DO CASO
Paciente de 24 anos, masculino, pardo, solteiro, de-

sempregado, natural do Rio de Janeiro, com diagnóstico 
de anemia falciforme desde os quatro anos de idade, sem 
acompanhamento, apenas em uso de ácido fólico, quei-
xando-se de edema generalizado. Referia início do qua-
dro há três semanas, com edema de mãos e membros in-
feriores. Negava dispnéia, ortopnéia, dispnéia paroxística 
noturna, aumento do volume abdominal e alterações uri-
nárias. Evoluiu com piora do edema e, após dez dias, foi 
internado em Casa de Saúde, onde foi hemotransfundido 
e recebeu alta em 48 horas. Dois dias depois, procurou 
um hospital municipal, com astenia intensa, dispnéia em 
repouso, febre alta e tosse produtiva. O paciente recebeu 
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No mesmo dia, evoluiu com sinais de fadiga respi-
ratória e piora dos padrões gasométricos: pH 7,27; PO

2

60mmHg; PCO
2
 45mmHg; HCO

3
 16mEq/L; EB −7mEq/L 

e saturação de 96%, em macronebulização com 10L 
de O

2
/min. Foi realizada intubação orotraqueal, sen-

do o paciente acoplado a prótese ventilatória com 
os seguintes parâmetros: ventilação controlada por 
pressão (PCV), com pressão de pico de 30cmH

2
O, PEEP 

de 16cmH
2
O, FiO

2
 de 100%, fazendo bons volumes 

correntes. Sua relação PaO
2
/FiO

2
 era 245. Foi iniciada 

antibioticoterapia empírica, com cefepime e claritro-
micina, após coleta de culturas. Um dia após evoluiu 
com hipotensão refratária à reposição volêmica, sendo 
necessária utilização de aminas vasoativas e oligoanú-
ria com retenção de escórias nitrogenadas, precisando 
de hemodiálise. Neste momento, sua relação PaO

2
/FiO

2

era 133. Foi então acrescentado ao esquema o antibi-
ótico vancomicina e realizada sua transferência para o 
Centro de Terapia Intensiva (CTI) do HUPE. No CTI, onde 
permaneceu por vinte e dois dias, apresentou, após o 
décimo dia, melhora dos padrões ventilatórios (relação 
PaO

2
/FiO

2
 maior que 300), com manutenção do padrão 

radiológico.
Realizou-se traqueostomia e iniciou-se desmame 

da ventilação mecânica. 
O ecocardiograma (ECO) mostrou diâmetros ca-

vitários normais, função sistólica global preservada e 
discreto derrame pericárdico. 

Na tomografi a computadorizada (TC) do tórax 
havia preenchimento alveolar difuso, com área de co-
alescência em lobo inferior direito, derrame pleural e 
intersticial bilateral, derrame pericárdico e dilatação 
importante da artéria pulmonar (fi gura 2). 

No décimo-terceiro dia de CTI, completou o es-
quema antibiótico, sempre com culturas negativas 
(secreção traqueal, urinocultura e hemoculturas), man-
tendo ainda o mesmo padrão na radiografi a do tórax. 
Dois dias após, foi realizada broncofi broscopia, cujo 
resultado foi normal. As pesquisas diretas e culturas 
para germes comuns, micobactérias e fungos foram 
negativas. No vigésimo dia de CTI, já sem ventilação 
mecânica e mantendo o mesmo padrão radiológico, 
foi submetido à biópsia pulmonar a céu aberto, com 
resultado histopalógico mostrando parênquima pul-
monar com arquitetura preservada, apresentando leve 

prescrição de azitromicina e foi encaminhado para o Hos-
pital Universitário Pedro Ernesto (HUPE).

Ao ser internado, referia ter sido hemotransfundido 
na infância. Negava diabetes mellitus, hipertensão arterial 
sistêmica, crises álgicas ou outros episódios semelhantes 
ao atual. Não era tabagista, nem etilista e negava uso de 
drogas ilícitas. 

Ao exame físico, apresentava-se em regular estado 
geral, vígil e orientado, respondendo com palavras entre-
cortadas, hipocorado ++/4+, hipoidratado +/4+, ictérico 
++/4+, acianótico, taquidispnéico, com sudorese excessi-
va, edema generalizado, afebril e sem turgência jugular 
patológica. Sinais vitais: pressão arterial = 140 X 70mmHg, 
freqüência cardíaca de 120bpm e freqüência respiratória 
de 60irpm. Precórdio hiperdinâmico, ritmo cardíaco regu-
lar, bulhas normofonéticas, com componente pulmonar 
maior que o aórtico e sopro sistólico ++/6+ audível em 
todos os focos. Murmúrio vesicular diminuído em bases, 
com estertores crepitantes até os ápices e sibilos difusos. 
Abdome tenso, com edema de parede, doloroso à palpa-
ção superfi cial, sendo o exame difi cultado pelo fato do 
paciente não tolerar o decúbito. Membros inferiores com 
edema ++/4+, simétrico, com cacifo, até os joelhos, pan-
turrilhas livres e pulsos palpáveis.
Exames da admissão: 

Hemoglobina 6,5g/dL, hematócrito 19%, leucome-
tria 39.800/mm3, com 91% de segmentados e plaque-
tometria de 443.000/mm3. Uréia 64mg/dL, creatinina 
1,0mg/dL, aspartato aminotransferase 70U/L, alanina 
aminotransferase 33U/L, gama-glutamil-transpeptidase 
425U/L, fosfatase alcalina 408U/L, desidrogenase láctica 
2603U/L, bilirrubina total 10,12mg/dL, bilirrubina indi-
reta 5,48mg/dL, bilirrubina direta 4,64mg/dL, albumina 
2,74g/dL, Sódio 143mEq/L e potássio 4,2mEq/L. Coagu-
lograma: tempo de atividade de protrombina com INR de 
1,84 e tempo parcial de tromboplastina ativada de 0,94. 
Elementos anormais e sedimento urinário (EAS) com bac-
teriúria, proteinúria de 3+, hematúria de 2+ e cilindros 
granulosos. Gasometria Arterial: pH 7,46; PO

2
 62mmHg; 

PCO
2
 24mmHg; HCO

3
 17mEq/L; EB –6mEq/L e saturação 

de 93%. A radiografi a de tórax é mostrada na fi gura 1.

Figura 1 - A radiografi a inicial do tórax mostrava opacidade pulmonar 
difusa bilateral, poupando apenas o ápice esquerdo e cardiomegalia.

Figura 2 – Tomografi a computadorizada do tórax, janelas para pul-
mão e mediastino, mostrando preenchimento alveolar difuso, der-
rame pleural e intersticial bilateral, derrame pericárdico e dilatação 
importante da artéria pulmonar.  
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fi brose septal e marcante hiperplasia do epitélio alve-
olar, com descamação para a luz alveolar. Conclusão: 
pneumonia intersticial descamativa.

O doente recebeu alta do CTI para a enfermaria de 
Clínica Médica. A radiografi a do tórax (fi gura 3) mos-
trava melhora importante. Evoluiu com melhora clínica 
signifi cativa, sendo então retirada cânula de traqueos-
tomia, aumentado o intervalo das sessões de hemodi-
álise, até a suspensão completa (uréia 39mg/dL; creati-
nina 0,9mg/dL e HCO

3
 23mEq/L). 

Na TC do tórax de alta resolução havia opacidades 
reticulares, infi ltrado predominantemente intersticial, 
espessamento septal irregular, bronquiolectasias de 
tração, opacidades em vidro fosco em pulmão esquer-
do e áreas de consolidação em lobo médio (fi gura 4). O 
ecocardiograma mostrava resolução do derrame peri-
cárdico e a pressão sistólica da artéria pulmonar esti-
mada era de 37mmHg. As sorologias mostraram teste 
anti-HIV negativo e anti-HCV positivo.

O paciente recebeu alta após 42 dias de interna-
ção hospitalar, para acompanhamento ambulatorial 
pelo Serviço de Hematologia do HUPE, com planeja-
mento de iniciar hidroxiuréia.

DISCUSSÃO
A síndrome torácica aguda (STA), em pacientes com 

anemia falciforme, é defi nida como o aparecimento de 
um novo infi ltrado na radiografi a do tórax, com um ou 
mais dos seguintes sintomas: febre, tosse, escarro produ-
tivo, taquipnéia, dispnéia ou hipóxia de início súbito.1

A doença, clínica e radiografi camente, asseme-
lha-se a uma pneumonia bacteriana com febre, leuco-
citose, dor torácica do tipo pleurítica, derrame pleural 
e tosse com escarro purulento. Entretanto, o curso clí-
nico, nos doentes com anemia falciforme e naqueles 
sem doença hematológica, é consideravelmente dife-
rente. O envolvimento lobar múltiplo e os infi ltrados 
recorrentes são mais comuns na anemia falciforme. 
A duração dos achados clínicos e o desaparecimento 
da imagem radiológica são prolongados, chegando a 
doze dias, em média.1,8

Uma história pregressa de STA está associada à 
mortalidade precoce, quando comparada aos pacien-
tes que nunca tiveram nenhum episódio.1 Hematócri-
to baixo ou hemoglobina fetal alta associam-se a uma 
incidência reduzida de STA, enquanto a contagem alta 
de leucócitos está associada à alta incidência.1

Dentre as principais causas de STA estão infecção, 
oclusão vascular in situ, embolia gordurosa e trombo-
embolismo pulmonar, sendo a infecção a causa mais 
comum em crianças e a oclusão vascular, em adul-
tos.1,2,3,4

Os germes atípicos como Mycoplasma pneumo-
niae e Chlamydia pneumoniae são os principais agen-
tes infecciosos nos adultos, enquanto o Rhinovirus 
seguido do Mycoplasma pneumoniae são os principais 
em crianças.1,2

Os eventos fi siopatológicos responsáveis pelo de-
senvolvimento da STA estão relacionados à interação 
da hemoglobina S com o endotélio, com a liberação de 
radicais livres e com o desequilíbrio entre os agentes 
vasoconstrictores e vasodilatadores.1

A interação da Hb S com o endotélio ocorre atra-
vés de proteínas adesivas expressas na hemácia e nas 
moléculas correspondentes na célula endotelial. Essas 
interações são mediadas pela trombospondina e pelo 
fator de Von Willebrand. Os componentes vasoativos 
também possuem papel importante. A endotelina 1 é 
um potente vasoconstrictor do leito vascular pulmo-
nar e seus níveis são aumentados com a hipoxemia. Em 
pacientes com anemia falciforme, os níveis de endo-
telina 1 são naturalmente elevados e aumentam, agu-
damente, logo antes e durante um episódio de STA. O 
óxido nítrico é um potente vasodilatador que, quando 
administrado por via inalatória em baixas concentra-
ções, produz vasodilatação pulmonar seletiva, melho-
rando a relação ventilação/perfusão. Ele é sintetizado 
pela sintetase do óxido nítrico através da L-arginina 
que apresenta níveis reduzidos nos pacientes com 
anemia falciforme e STA. Assim, alterações no balanço 
entre vasoconstricção e vasodilatação afetam o tempo 
de trânsito das hemácias pelo capilar, alteram o fl uxo 
pulmonar e aumentam a oclusão microvascular. 

Em 35% dos casos, o paciente pode apresentar 
exame físico normal.1 O envolvimento isolado de lobos 
superior e médio é mais comum em crianças, enquan-
to envolvimento lobar inferior predomina em adultos. 

Figura 4 – Tomografi a computadorizada do tórax de alta resolução.

Figura 3 - Radiografi a de tórax, após 40 dias do início do quadro, 
mostrando melhora signifi cativa.
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A mortalidade é maior em adultos, seja por insufi ciên-
cia respiratória aguda, cor pulmonale, choque hipovo-
lêmico ou sepse.1,5,6

Em 50% dos casos, a radiografi a do tórax é inicial-
mente normal, mostrando apenas cardiomegalia com 
redistribuição do fl uxo para os lobos superiores pela 
anemia crônica.1,5,6 O derrame pleural está presente 
em mais de 50% dos casos com alteração radiológica 
e predomina nos adultos.1 A radiografi a pode subes-
timar o acometimento pulmonar, sendo a TC o princi-
pal método de imagem nesses pacientes. A cultura do 
escarro e a hemocultura devem sempre ser realizadas, 
apesar da baixa sensibilidade, dando-se preferência 
ao lavado broncoalveolar, através de broncoscopia.1,2

Em adultos, a cultura é positiva em menos de 25% 
dos casos.1 Quando a etiologia é a embolia gorduro-
sa, podem ser observados aumento  do ácido úrico e 
da desidrogenase láctica, associados à presença de 
macrófagos, com gordura em seu interior, no lavado 
broncoalveolar.1

O manejo destes pacientes se faz por meio da pro-
fi laxia, do tratamento adequado da doença de base e 
do suporte necessário durante o evento agudo. Assim, 
a vacinação contra germes encapsulados, como Strep-
tococcus pneumoniae e Haemophilus infl uenza, deve ser 
realizada e sua efi cácia parece estar representada pela 
atual predominância dos germes atípicos, em relação 
aos germes encapsulados, na etiologia das infecções 
pulmonares, neste grupo de pacientes.

A hidroxiuréia associa-se a uma redução de 40% 
dos casos de STA, em pacientes com anemia falcifor-
me.1,2, estando indicada para qualquer paciente que 
apresente pelo menos dois episódios de STA. Como o 
prognóstico do paciente deste caso é reservado, indi-
cou-se o seu uso. Trata-se de paciente com anti-HCV 

positivo, porém, segundo a American Cancer Society, a 
disfunção hepática é incomum em pacientes positivos 
para vírus C, tratados com quimioterapia (QT) para ma-
lignidades hematológicas. Existe risco de reativação de 
hepatite B crônica, com desenvolvimento de hepatite 
fulminante, quando da retirada da QT ou do uso de 
corticóides. 

O tratamento da fase aguda de STA deve envol-
ver antibioticoterapia, com a utilização de cefalospo-
rinas de 3ª ou 4ª geração associadas a um macrolídeo, 
combate à hipoxemia, visando manter uma saturação 
de oxigênio acima de 92%, já que uma pressão arte-
rial de oxigênio menor que 75mmHg está associada a 
um pior prognóstico, e reposição volêmica cuidadosa, 
para evitar desidratação e acidose.1

A STA na anemia falciforme evolui como pneumo-
nia de resolução lenta, com a melhora clínica antece-
dendo em muito a regressão dos achados radiológicos, 
o que certamente provocou preocupação nos intensi-
vistas, levando à realização de um procedimento inva-
sivo como a biópsia pulmonar a céu aberto.7 A melho-
ra clínica do paciente era evidente, assim como a dos 
parâmetros de troca gasosa (PaO

2 
e relação PaO

2
/ FiO

2
),

constituindo-se nos principais dados para a tomada 
de decisões, não se devendo utilizar a radiografi a para 
avaliação do prognóstico.1

Em relação ao diagnóstico histopatológico, deve-se 
considerar a gravidade da lesão pulmonar aguda deste 
paciente, podendo na fase de recuperação apresentar 
alterações que lembrem a pneumonia intersticial desca-
mativa, assim como várias outras doenças com padrão 
semelhante (alveolite alérgica extrínseca, histiocitose de 
células de Langherans, pneumonia eosinofílica crônica, 
neoplasias e proteinose alveolar pulmonar). Corticóides 
não foram utilizados no presente caso9.
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