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Os autores apresentam o caso de um homem de 23 anos, internado por tosse, hipertermia ¢
episédios repetidos de hemoptises. A investigagio exaustiva efectuada, incluindo estudo imunol6-
gico e biopsia pulmonar, permitiu o diagnéstico, por exclusio, de hemossiderose pulmonar idiopa-
tica (HPI). Apesar de muiltiplos estudos morfoldgicos, imunologicos e ultraestruturais, a etiologia
¢ patogénese da HPI continuam desconhecidas. O diagnéstico ¢ de exclusdo, depois de afastadas
todas as doencas associadas a hemorragia pulmonar. A hemossiderose pulmonar idiopatica é uma
doenga rara, sendo-o ainda mais quando na idade adulta. A proposito apresentam uma curta revi-
sdo da literatura disponivel sobre o assunto, contemplando os aspectos que consideram fundamen-
tais no diagnéstico e tratamento desta doenga.

Idiophatic Pulmonary Hemosiderosis

We report a case of a 23 year - old man admitted to hospital with cough, fever and recurrent
episodes of haemoptysis. Laboratory findings, which included a pulmonary biopsy, established
the diagnosis of Idiophatic Pulmonary Hemosiderosis (IPH). Despite a number of morphologic,
immununologic and ultrastructural studies, the etiology and pathogenesis of this disease remain
indetermined. To diagnose an IPH all the other causes of pulmonary hemorrhage must be exclu-
ded. This is a rare disease, even more rare in adults. Based on these facts the authors publish this

article,which includes the case report and a literature review.

INTRODUCAO

Tendo tido oportunidade de estudar e tratar um caso de
hemoptises de repetigdo num adulto jovem, que conside-
ramos ser devido a hemossiderose pulmonar idiopatica
(HPI), achamos por bem dele dar um conhecimento mais
alargado. Tal nos parece justificivel pela raridade desta
entidade nosolégica, ndo tendo até encontrado descrigdo
de caso analogo na bibliografia nacional e também por-
que, tratando-se de um diagnostico de excluso, implica
ter em conta um grande nimero de doengas que apresen-
tam caracteristicas clinicas similares.

CASO CLINICO
Um homem de 23 anos, desempregado (ex. motorista
de camido durante 2 meses) foi admitido para interna-

mento hospitalar em 21/9/93, por tosse, hipertermia e
episodios repetidos de hemoptises pouco abundantes.
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Considerava-se saudavel até poucos dias antes do
internamento, altura em que inicia astenia e anorexia.
Nos seus habitos é de referir tabagismo acentuado (50-60
cigarros/dia), e o facto de ndo usar drogas. Antecedentes
familiares irrelevantes, nomeadamente sem contactos
conhecidos com tuberculose.

Apresentava-se apirético, taquipneico, emagrecido,
com palidez de pele e mucosas, ocupando uma posigéo
indiferente no leito. Ndo tinha alteragdes & palpagéo e
percussdo do torax. A auscultagdo cardiaca era normal,
revelando a auscultagdo pulmonar discretas crepitagdes
inspiratorias nas bases. O restante exame fisico foi
normal.

A telerradiografia cardiopulmonar (Fig.1) revelou infil-
trado alveolar bilateral, demonstrando o hemograma ane-
mia (Hb = 11,6 g/dl) normocitica, normocrémica e leuco-
citose com neutrofilia (leucécitos = 13.900; neutréfilos =
89,7%). Apresentava hipoxémia (paO2 = 69%, SatOy =
89%), sendo a bioquimica e o sedimento urinario normais.



MOREIRA PINTO et al

Durante a primeira semana de internamento, o doente
queixava-se de cansago facil, toracalgia direita e trepop-
neia. Admitindo tratar-se de pneumonia atipica, foi medi-
cado com eritromicina, ndo se registando melhoria. Cer-
ca de quinze dias depois, apresenta ictericia, com
bilirrubina indirecta elevada (1,6 mg/dl) e agravamento
sensivel da anemia (Hg = 6.8g/dl), que se revelou ferri-

Fig. I — Hemossiderose pulmunar idiopatica (um caso) - teler-
radiografia cardiopulmonar - infiltrado alveolar difuso bilateral

priva (ferro <10g/dl; taxa saturagdo de transferrina <
4%), e da hipoxia (paO2 = 59% com O3 por ventimask a
31%), sem ocorréncia de perdas hematicas visiveis. O
doente foi transfundido com duas unidades de papa de
globulos.

Procedeu-se a investigagdo das multiplas causas possi-
veis de hemoptises. O electrocardiograma e o ecocardio-
grama foram normais. Os exames microbioldgicos (sangue,
urina e lavado brénquico) foram uniformemente negativos,
inclusivé para o bacilo da tuberculose. A serologia para
Legionella pneumophila, Mycoplasma pneumoniae, cyto-
megalovirus e virus de Epstein-Barr, foi negativa.

Os marcadores viricos das hepatites Be C, e do HIV
foram também negativos. Dos varios estudos bioquimi-
cos efectuados, apenas ha a referir aumento discreto da
bilirrubina indirecta. O sedimento urinario foi normal em
determinagdes repetidas. O estudo imunoldgico foi nor-
mal, sem consumo de complemento, sem elevagio da
proteina C ou do orosomucoide, com auséncia de anti-
corpos antinucleares, anticitoplasma dos neutréfilos ou
antimembrana basal.

A tomografia axial computorizada (Fig.2) revelou infil-
trado alveolar difuso de todo o parénquima pulmonar,

bilateralmente, com areas poupadas nos lobos inferiores
e superior do pulmao esquerdo. As provas de fungio res-
piratéria revelaram sindrome ventilatdrio restritivo e
intersticial com amputagio de 24% da capacidade vital, e
diminui¢8o da difusfo alveolo-capilar do CO{(77,8% do
valor tedrico). A broncofibroscopia apenas revelou pali-
dez generalizada da mucosa, sendo detectada grande
quantidade de macrdéfagos com pigmento hemossidérico
(Perls positivo), no estudo citolégico do lavado alveolar.
A biopsia transbrénquica mostrou fragmento de parén-
quima pulmonar com alvéolos contendo macréfagos car-
regados de hemossiderina (Fig.3), sendo patente a ausén-
cia de infiltrado inflamatério. O estudo por
imunofluorescéncia foi negativo para todos os anticorpos
ensaiados (fibrinogénio, C3, C4, IgG, IgA e IgM).

Neste contexto, admitimos o diagndstico de hemossi-
derose pulmonar idiopatica. O doente foi medicado com
ferro, por via oral, tendo alta sem queixas. Cerca de nove
meses apos o inicio da doenga, o doente mantinha-se
assintomatico, com valores analiticos normais.

Fig. 2 — Hemossiderose pulmunar idiopatica (um caso) -
Tomografia axial computorizada - infiltrado alveolar difuso
bilateral com area poupadas

Fig. 3 — Hemossiderose pulmunar idiopatica (um caso) - Biop-
sia transbrénquica - tecido pulmonar com alveolos contendo
macrofago carregados de hemossiderina



HEMOSSIDEROSE PULMUNAR IDIOPATICA

DISCUSSAO

A hemossiderose pulmonar idiopatica (HPI) é uma
doenga rara que surge predominantemente em criangas e
adultos jovens, com evolugdo clinica muito variavel,
caracterizada por episodios de hemorragias pulmonares
multifocais, definindo-se por insuficiéncia respiratéria e
uma triade cléssica constituida por hemoptises, infiltra-
dos parenquimatosos e anemia ferripriva, na auséncia de
doenga cardiaca primaria ou outras doengas associadas
com hemorragia intrapulmonar !.

A doenga é mais frequente em idades inferiores a vinte
anos 2, habitualmente em criangas, sendo adultos 20%
dos casos 3. Embora nfo esteja provada uma base genéti-
ca, a doenga esta descrita em dois gémeos homozigoti-
cos, numa mée e seu filho, e em duas irmis, tornando o
estudo familiar obrigatério 1.

Nao ha dados seguros quanto a incidéncia da HP1. Na
Suécia, registaram-se 0-24 novos casos por milhdo de
criancas 4 e numa revisdo de dez anos, envolvendo dezoi-
to casos de hemorragia alveolar do Hospital da Universi-
dade de Zurique, apenas um caso veio a provar tratar-se
de HPI 3,

Apesar de variados estudos morfoldgicos, imunoldgicos
e ultraestruturais, a etiologia e patogénese da HPI sdo ainda
deconhecidas. Foram propostas bases alérgicas, autoimu-
nes e viricas, mas nenhuma tem grande consisténcia .

As alteragbes ultraestruturais parecem indicar que ha
lesdo ao nivel da barreira alveolar-capilar, admitindo-se
que possam ocorrer na membrana basal, na célula endo-
telial ou em ambas. O resultado final do processo € a
fibrose, de grau variavel, dos capilares e do intersticio
pulmonar 3.

Numa revisdo de doze casos 7 de HPI (nove criangas e
trés adultos), os resultados anatomopatolégicos foram
variados: a microscopia optica demonstrou hemosside-
rose, muitas vezes hiperplasia linfoide (onze casos), mas-
tdcitos no intersticio (7 casos), marcagdo férrica das
fibras elasticas (4 casos) e graus variaveis de necrose do
intersticio (4 casos); o estudo ultraestrutural revelou ede-
ma das células do endotélio capilar (5 casos), interrupgéo
do endotélio (3 casos), impregnagdo férrica das membra-
nas basais e fibras elasticas (3 casos) e agregados plaque-
tarios intracapilares (2 casos); a imunofluorescéncia foi
negativa para depositos de imunocomplexos nos quatro
casos em que foi realizada 7.

Anemia ferripriva, clinica e biopsia pulmonar compati-
veis, na auséncia de doengas extrapulmonares ou sistémi-
cas conhecidas como associadas a hemorragias pulmona-
res, suportam fortemente o diagnostico de HPI °. De
facto, a hemossiderose do pulmio pode ocorrer em asso-
ciagdo com hemorragias pulmonares nas seguintes situa-
¢Oes: estenose mitral, hipertensio venosa cronica, periar-
terite nodosa, granulomatose de Wegener, lipus
eritematoso disseminado, sindrome de Goodpasture e
pneumonia virica. O diagnéstico de HPI implica, assim,
a exclusdo, de todas as patologias referidas '°. O entendi-
mento da HPI como entidade patolégica distinta funda-
menta-se na demonstragdo de hemossiderose pulmonar,
na auséncia de inflamagdo, vasculite ou necrose, ¢ de
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complexos imunes, imunoglobulinas ou complemento,
dirigidos contra a membrana basal '°.

Actualmente, trés em cada quatro casos de HPI sdo
diagnosticados em vida, o que indica que os clinicos
estdo mais atentos a esta doenga, apesar dela permanecer
sem etiologia, patogenia ou histologia definidas !1.

Caracteristicamente, ha episddios recorrentes de dis-
pneia, tosse com hemoptises e hipertermia 2. A HPI € habi-
tualmente menos grave nos adultos do que nas criangas,
estando descritas remissdes com mais de vinte anos !2,

O quadro clinico mais frequente é o de tosse seca
durante anos, desde a infincia, com desenvolvimento
progressivo de anemia ferripriva. Depois, surgem peque-
nas hemoptises e dor subesternal ou epigéstrica !'. A
telerradiografia pulmonar mostra infiltrados transitérios,
confluentes ou de padrio miliar 2, uni ou bilaterais, rara-
mente envolvendo as regides apicais !!. Decorridas uma
a duas semanas, a telerradiografia de torax volta ao nor-
mal. Mais tarde, poderdo ocorrer alteragdes permanentes,
com acentuagdo do reticulo peri-hilar, estrias lineares
finas e cardiomegalia. A maioria dos doentes tem insufi-
ciéncia respiratoria, mas apenas uma minoria vird a
desenvolver cor pulmonale ''. O figado, o bago e gingli-
os linfaticos sdo palpaveis em 20 a 25% dos casos .

A anemia ferripriva deve-se ao facto de o ferro armaze-
nado nos pulmdes ndo ser reutilizado para a sintese da
hemoglobina !!. A bilirrubina indirecta pode estar aumen-
tada, sendo as reacgdes de Coombs negativas € 0s tempos
de coagulago normais 3. Em um de cada oito casos apare-
ce eosinofilia superior a 20% !!. Num estudo, foram detec-
tadas aglutininas frias em dez de vinte doentes testados !'!.
Todos os estudos imunoldgicos sio normais 3.

Os testes de fungfo pulmonar sdo tipicos de doenga do
intersticio, embora a difusdo do CO possa ser falsamente
elevada, por captagdo do gas pela hemoglobina no parén-
quima pulmonar?. Habitualmente, manifesta-se um sin-
drome restritivo, com difusdo de CO marcadamente
reduzida, verificando-se relagdo directa destas alteragdes
com o estado clinico do doente 3.

A biopsia pulmonar é essencial para o diagndstico, ndo
existindo dados histolégicos que possam considerar-se
patognomonicos. Os aspectos presentes, antes descritos,
podem ocorrer em todas as situagdes em que ha hemor-
ragia alveolar. Alguns autores afirmam que o cintilogra-
ma pulmonar com Cr 51 tem especificidade semelhante a
da biopsia! -2,

No pressuposto de haver uma origem autoimune para
a doenga, foi advogada a terap€utica com imunossupres-
sores ¢ corticoides cuja eficacia ¢ dificil de avaliar, dada
a possibilidade de periodos por vezes longos de remissdo
espontinea®. Da revisdo de vinte e oito casos tratados
com corticoides, estes revelaram-se benéficos no trata-
mento da hemorragia aguda, admitindo-se que possam
aumentar a sobrevida !!. H4 casos isolados que sugerem
a vantagem do uso de budesonide por via inalatdria 4,
azatioprina ¢ e ciclofosfamida !4. Entretando, outros
autores concluem que os doentes tratados apenas com
sulfato ferroso, com vista a correc¢do da anemia, tém
evolugdo idéntica a dos que foram tratados com corticoi-
des ou imunossupressores &,
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A evolugio é imprevisivel. Alguns doentes morrem no
episddio agudo, outros mantém doenga activa, podendo
vir a falecer por insuficiéncia respiratoria, outros aparen-
temente em fase de remiss@o queixam-se de dispneia.

A sobrevida média ¢ de 2,5 - 3 anos, mas por vezes
ha doentes com evolugio de 40 anos 2.

COMENTARIOS FINAIS

O caso clinico que serviu de pretexto a revisdo desta
patologia, justifica em si este trabalho. A raridade da
doenga, em geral e, em particular, no adulto, leva a que
nem sempre nos lembremos dela, no diagnéstico diferen-
cial de hemorragia alveolar. Com nove meses de evolu-
¢d0, 0 nosso doente continua bem, assintomatico ¢ sem
qualquer alteragdo renal. Esperemos que pertenga ao gru-
po daqueles que experimentam longos anos de remissdo.
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