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Sindrome toracica aguda grave com evoluc¢ao para sindrome do
desconforto respiratorio agudo.
Acute chest syndrome with evolution to acute respiratory distress syndrome.

Fernao Pougy da Costa Pinto', Haroldo Coelho da Silva’, Cesar Romaro Pozzobon®.

RESUMO

ABSTRACT

syndrome (ARDS), and acute renal failure (ARF).

INTRODUCAO

A doenca pulmonar aguda é uma complicacdo co-
mum das doencas falcemizantes, com uma freqiiéncia
estimada em mais de cem vezes, quando comparada a
populacdo geral, e desta forma corresponde a segunda
causa de internacdo nesses pacientes, resultando em con-
sideravel morbidade e mortalidade.’? Cerca de metade
dos pacientes terao pelo menos um episodio, e um sub-
grupo tera multiplos eventos, ao longo de suas vidas."*3

O termo sindrome toracica aguda (STA) surge nes-
te contexto e, de certaforma, reflete a dificuldade em se
estabelecer uma causa definitiva para o acometimento
pulmonar agudo, particularmente em distinguir infec-
cao de infarto pulmonar por oclusao microvascular.' A
terminologia pode gerar confuséo, ja que inclui desde
0s casos com curso relativamente benigno, até aqueles
que desenvolvem doenca progressiva com quadro de

Os autores relatam um caso de homem jovem, com anemia falciforme, com boa evolucdo durante 24 anos e que ndo havia
apresentado nem mesmo crises algicas relevantes. O paciente foi internado com sindrome toracica aguda de extrema gravi-
dade, com evolucdo para sindrome do desconforto respiratério agudo (SDRA) e insuficiéncia renal aguda (IRA).

Descritores: sindrome do desconforto respiratdrio agudo do adulto; anemia falciforme.

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

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

sindrome do desconforto respiratério agudo (SDRA),
como aqui relatado.”

RELATO DO CASO

Paciente de 24 anos, masculino, pardo, solteiro, de-
sempregado, natural do Rio de Janeiro, com diagndstico
de anemia falciforme desde os quatro anos de idade, sem
acompanhamento, apenas em uso de acido félico, quei-
xando-se de edema generalizado. Referia inicio do qua-
dro ha trés semanas, com edema de mé&os e membros in-
feriores. Negava dispnéia, ortopnéia, dispnéia paroxistica
noturna, aumento do volume abdominal e alteracoes uri-
narias. Evoluiu com piora do edema e, apés dez dias, foi
internado em Casa de Saude, 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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prescricdo de azitromicina e foi encaminhado para o Hos-
pital Universitario Pedro Ernesto (HUPE).

Ao ser internado, referia ter sido hemotransfundido
nainfancia. Negava diabetes mellitus, hipertensao arterial
sistémica, crises algicas ou outros episédios semelhantes
ao atual. Ndo era tabagista, nem etilista e negava uso de
drogas ilicitas.

Ao exame fisico, apresentava-se em regular estado
geral, vigil e orientado, respondendo com palavras entre-
cortadas, hipocorado ++/4+, hipoidratado +/4+, ictérico
++/4+, acianotico, taquidispnéico, com sudorese excessi-
va, edema generalizado, afebril e sem turgéncia jugular
patoldgica. Sinais vitais: pressdo arterial = 140 X 70mmHg,
freqiiéncia cardiaca de 120bpm e freqiiéncia respiratoria
de 60irpm. Precérdio hiperdinamico, ritmo cardiaco requ-
lar, bulhas normofonéticas, com componente pulmonar
maior que o aodrtico e sopro sistolico ++/6+ audivel em
todos os focos. Murmurio vesicular diminuido em bases,
com estertores crepitantes até os apices e sibilos difusos.
Abdome tenso, com edema de parede, doloroso a palpa-
¢ao superficial, sendo o exame dificultado pelo fato do
paciente ndo tolerar o decubito. Membros inferiores com
edema ++/4+, simétrico, com cacifo, até os joelhos, pan-
turrilhas livres e pulsos palpaveis.

Exames da admissdo:

Hemoglobina 6,5g/dL, hematocrito 19%, leucome-
tria 39.800/mm?, com 91% de segmentados e plaque-
tometria de 443.000/mm?3. 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 lactica
2603U/L, bilirrubina total 10,12mg/dL, bilirrubina indi-
reta 548mg/dL, bilirrubina direta 4,64mg/dL, albumina
2,74g/dL, Sédio 143mEq/L e potdssio 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 urinario (EAS) com bac-
teridria, proteinuria de 3+, hematuria de 2+ e cilindros
granulosos. Gasometria Arterial: pH 7,46; PO, 62mmHg;
PCO, 24mmHg; HCO, 17mEq/L; EB -6mEq/L e saturacao
de 93%. A radiografia de térax é mostrada na figura 1.

Figura 1 - A radiografia inicial do térax mostrava opacidade pulmonar
difusa bilateral, poupando apenas o dpice esquerdo e cardiomegalia.
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No mesmo dia, evoluiu com sinais de fadiga respi-
ratéria e piora dos padrées gasométricos: pH 7,27; PO,
60mmHg; PCO, 45mmHg; HCO, 16mEq/L; EB —7mEq/L
e saturacdo de 96%, em macronebulizacdo com 10L
de O,/min. Foi realizada intuba¢do orotraqueal, sen-
do o paciente acoplado a prétese ventilatéria com
0s seguintes parametros: ventilacdo controlada por
pressao (PCV), com pressao de pico de 30cmH,0, PEEP
de 16cmH. 0O, FiO, de 100%, fazendo bons volumes
correntes. Sua relacao PaO,/FiO, era 245. Foi iniciada
antibioticoterapia empirica, com cefepime e claritro-
micina, apds coleta de culturas. Um dia apds evoluiu
com hipotensao refratdria a reposi¢do volémica, sendo
necessdria utilizacdo de aminas vasoativas e oligoanu-
ria com retencao de escoérias nitrogenadas, precisando
de hemodialise. Neste momento, sua relacao PaO,/FiO,
era 133. Foi entdo acrescentado ao esquema o antibi-
Gtico vancomicina e realizada sua transferéncia para o
Centro de Terapia Intensiva (CTl) do HUPE. No CTl, onde
permaneceu por vinte e dois dias, apresentou, apés o
décimo dia, melhora dos padrdes ventilatérios (relacao
Pa0_/FiO, maior que 300), com manutencdo do padrao
radioloégico.

Realizou-se traqueostomia e iniciou-se desmame
da ventilacdo mecanica.

O ecocardiograma (ECO) mostrou diametros ca-
vitarios normais, funcdo sistélica global preservada e
discreto derrame pericardico.

Na tomografia computadorizada (TC) do térax
havia preenchimento alveolar difuso, com area de co-
alescéncia em lobo inferior direito, derrame pleural e
intersticial bilateral, derrame pericardico e dilatacdo
importante da artéria pulmonar (figura 2).

Figura 2 — Tomografia computadorizada do térax, janelas para pul-
mao e mediastino, mostrando preenchimento alveolar difuso, der-
rame pleural e intersticial bilateral, derrame pericérdico e dilatacao
importante da artéria pulmonar.

No décimo-terceiro dia de CTI, completou o es-
quema antibidtico, sempre com culturas negativas
(secrecdo traqueal, urinocultura e hemoculturas), man-
tendo ainda o0 mesmo padrdo na radiografia do térax.
Dois dias ap0s, foi realizada broncofibroscopia, cujo
resultado foi normal. As pesquisas diretas e culturas
para germes comuns, micobactérias e fungos foram
negativas. No vigésimo dia de CTI, ja sem ventilagdo
mecanica e mantendo o mesmo padrao radioldgico,
foi submetido a bidpsia pulmonar a céu aberto, com
resultado histopalégico mostrando parénquima pul-
monar com arquitetura preservada, apresentando leve



fibrose septal e marcante hiperplasia do epitélio alve-
olar, com descamacdo para a luz alveolar. Conclusao:
pneumonia intersticial descamativa.

O doente recebeu alta do CTl para a enfermaria de
Clinica Médica. A radiografia do térax (figura 3) mos-
trava melhora importante. Evoluiu com melhora clinica
significativa, sendo entdo retirada canula de traqueos-
tomia, aumentado o intervalo das sessdes de hemodi-
alise, até a suspensao completa (uréia 39mg/dL; creati-
nina 0,9mg/dL e HCO, 23mEq/L).

Figura 3 - Radiografia de toérax, ap6s 40 dias do inicio do quadro,
mostrando melhora significativa.

Na TC do térax de alta resolucao havia opacidades
reticulares, infiltrado predominantemente intersticial,
espessamento septal irregular, bronquiolectasias de
tracdo, opacidades em vidro fosco em pulméao esquer-
do e dreas de consolidacdo em lobo médio (figura 4). O
ecocardiograma mostrava resolucao do derrame peri-
cardico e a pressao sistdlica da artéria pulmonar esti-
mada era de 37mmHg. As sorologias mostraram teste
anti-HIV negativo e anti-HCV positivo.

Figura 4 - Tomografia computadorizada do térax de alta resolucéo.

O paciente recebeu alta apds 42 dias de interna-
¢ao hospitalar, para acompanhamento ambulatorial
pelo Servico de Hematologia do HUPE, com planeja-
mento de iniciar hidroxiuréia.

DISCUSSAO

A sindrome torécica aguda (STA), em pacientes com
anemia falciforme, é definida como o aparecimento de
um novo infiltrado na radiografia do térax, com um ou
mais dos seguintes sintomas: febre, tosse, escarro produ-
tivo, taquipnéia, dispnéia ou hipoxia de inicio subito.!
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A doenca, clinica e radiograficamente, asseme-
Iha-se a uma pneumonia bacteriana com febre, leuco-
citose, dor toracica do tipo pleuritica, derrame pleural
e tosse com escarro purulento. Entretanto, o curso cli-
nico, nos doentes com anemia falciforme e naqueles
sem doenca hematoldgica, é consideravelmente dife-
rente. O envolvimento lobar multiplo e os infiltrados
recorrentes sdo mais comuns na anemia falciforme.
A duracado dos achados clinicos e o desaparecimento
da imagem radiolégica sao prolongados, chegando a
doze dias, em média."®

Uma historia pregressa de STA estd associada a
mortalidade precoce, quando comparada aos pacien-
tes que nunca tiveram nenhum episédio.! Hematécri-
to baixo ou hemoglobina fetal alta associam-se a uma
incidéncia reduzida de STA, enquanto a contagem alta
de leucdcitos esta associada a alta incidéncia.’

Dentre as principais causas de STA estdo infeccao,
oclusao vascular in situ, embolia gordurosa e trombo-
embolismo pulmonar, sendo a infeccdo a causa mais
comum em criangas e a oclusdo vascular, em adul-
t05.1'2'3'4

Os germes atipicos como Mycoplasma pneumo-
niae e Chlamydia pneumoniae sao os principais agen-
tes infecciosos nos adultos, enquanto o Rhinovirus
seguido do Mycoplasma pneumoniae sao os principais
em criangas.?

Os eventos fisiopatologicos responsaveis pelo de-
senvolvimento da STA estdo relacionados a interacao
da hemoglobina S com o endotélio, com a liberacado de
radicais livres e com o desequilibrio entre os agentes
vasoconstrictores e vasodilatadores.!

A interacao da Hb S com o endotélio ocorre atra-
vés de proteinas adesivas expressas na hemdcia e nas
moléculas correspondentes na célula endotelial. Essas
interacdes sdo 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 niveis sdo aumentados com a hipoxemia. Em
pacientes com anemia falciforme, os niveis de endo-
telina 1 sdo naturalmente elevados e aumentam, agu-
damente, logo antes e durante um episodio de STA. O
oxido nitrico é um potente vasodilatador que, quando
administrado por via inalatéria em baixas concentra-
¢oes, produz vasodilatacdo pulmonar seletiva, melho-
rando a relacdo ventilacdo/perfuséo. Ele é sintetizado
pela sintetase do oxido nitrico através da L-arginina
que apresenta niveis reduzidos nos pacientes com
anemia falciforme e STA. Assim, alteracdes no balanco
entre vasoconstriccao e vasodilatacao afetam o tempo
de transito das hemacias pelo capilar, alteram o fluxo
pulmonar e aumentam a oclusao microvascular.

Em 35% dos casos, o paciente pode apresentar
exame fisico normal.” O envolvimento isolado de lobos
superior e médio é mais comum em criancas, enquan-
to envolvimento lobar inferior predomina em adultos.
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A mortalidade é maior em adultos, seja por insuficién-
cia respiratéria aguda, cor pulmonale, choque hipovo-
[émico ou sepse.'*¢

Em 50% dos casos, a radiografia do térax é inicial-
mente normal, mostrando apenas cardiomegalia com
redistribuicdo do fluxo para os lobos superiores pela
anemia cronica."*® O derrame pleural estd presente
em mais de 50% dos casos com alteracdo radiolégica
e predomina nos adultos.” A radiografia 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 preferéncia
ao lavado broncoalveolar, através de broncoscopia.’?
Em adultos, a cultura é positiva em menos de 25%
dos casos.' Quando a etiologia é a embolia gorduro-
sa, podem ser observados aumento do acido urico e
da desidrogenase lactica, associados a presenca de
macréfagos, com gordura em seu interior, no lavado
broncoalveolar.

O manejo destes pacientes se faz por meio da pro-
filaxia, do tratamento adequado da doenca de base e
do suporte necessario durante o evento agudo. Assim,
a vacinacgao contra germes encapsulados, como Strep-
tococcus pneumoniae e Haemophilus influenza, deve ser
realizada e sua eficacia parece estar representada pela
atual predominancia dos germes atipicos, em relacao
aos germes encapsulados, na etiologia das infeccées
pulmonares, neste grupo de pacientes.

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