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Definida como expectoração com sangue a partir das vias aéreas subglóticas, a hemoptise
é um sintoma que sugere patologias muito variadas que podem ser de benignas a
muito graves, com risco iminente de vida. Entre as causas mais comuns temos a bron-
quite, bronquiectasias e neoplasias broncopulmonares. Causas menos frequentes são:
síndrome de Goodpasture, granulomatose de Wegener, lúpus eritematoso sistémico,
entre outras.
Os autores apresentam um caso de hemoptises com evolução para insuficiência respi-
ratória aguda e necessidade de suporte ventilatório.

HEMOPTYSIS
An  Uncommun Case

Defined as an expectoration of blood from the subglottic airways, the hemoptysis is a
symptom that suggests a variety of pathologies that can be more or less benign and
even fatal, a life threatening for the person who suffers it. Between the most common
causes we have bronchitis, bronchiectasis and bronchopulmonary neoplasia. Less
frequent causes are: Goodpasture’s syndrome, Wegener’s granulomatosis, systemic
lupus erythematosus, between others.
The authors present a case of hemoptysis in a patient who suffered sudden aggravation
of his general state with the need for intensive care.
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INTRODUÇÃO

Um quadro de hemoptise maciça com agravamento sú-
bito respiratório, metabólico e hemodinâmico como o caso
que aqui se apresenta, constitui um grande desafio médi-
co quer pela complexidade diagnóstica, devido às múlti-
plas causas, quer pela premente decisão terapêutica, dada
a alta mortalidade a que está associado.

CASO CLÍNICO

Doente do sexo masculino, 63 anos de idade, caucasia-
no, funcionário público, casado, natural e residente em
Pinhel (Guarda).

Recorreu ao Serviço de Urgências (SU) do Hospital de
Sousa Martins (Guarda) por quadro de toracalgia esquer-
da de características pleuríticas, com duas semanas de
evolução, e tosse ocasionalmente produtiva com escassa
expectoração hemoptóica. Estava medicado, desde há uma
semana, com Piroxicam, Paracetamol e Tiocolquicosido,
sem melhoria.

Dos antecedentes pessoais destacava-se o facto de
não ser fumador, consumir bebidas alcoólicas com mode-
ração e ter contacto com canários e coelhos. Os antece-
dentes familiares eram irrelevantes.

O exame objectivo não apresentava qualquer dado de
importância. Os sinais vitais eram normais e o doente en-
contrava-se eupneico, revelando à percussão torácica som
claro pulmonar e, à auscultação, murmúrio vesicular audí-
vel e simétrico, sem ruídos adventícios.

Os exames complementares de diagnóstico evidencia-
vam alterações dos seguintes parâmetros laboratoriais (ver
valores normais no quadro I): hemoglobina 12,1 g/dL;
hematocrito 37,1%; PCR 14,30 mg/dL; D-dímeros 2298 ng/
ml; fibrinogénio 567 mg/dL; pH 7,48 e PaO2 61 mmHg (com
FiO2 de 21%). O restante hemograma, ionograma, glicemia,
função renal e função hepática, estavam dentro dos valo-
res normais. Na radiografia de tórax era visível um infiltrado
hilar esquerdo e um outro disperso no campo pulmonar
direito (figura 1). O electrocardiograma mostrava um ritmo
sinusal com hemibloqueio anterior esquerdo.

Ao sétimo dia de internamento o doente apresentou
um episódio de hemoptises abundantes associado a
cefaleia, tonturas, dispneia, hipotensão (PA 90/50), taqui-
cardia (136 bpm), taquipneia (28 cpm), febrícula (37,8ºC),
palidez mucocutânea, tiragem intercostal, fervores crepi-
tantes e roncos bilaterais à auscultação torácica. Isto, acom-
panhado de leucocitose com neutrofilia (leucócitos 15520,
neutrófilos segmentados 88%, linfócitos 8% e monócitos
4%), anemia normocrómica normocítica (Hb 9,7), insufici-

 

Fig. 1 – Primeira radiografia de tórax no Serviço de Urgência
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Quadro I – Alterações laboratoriais apresentadas pelo doente
duas horas depois do primeiro controlo analítico
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ência renal aguda (ureia 67 mg/dL; creatinina 1,5 mg/dL) e
agravamento da insuficiência respiratória com acidose
metabólica grave (FiO2 21%; pH 7,32; PaCO2 23 mmHg;
PaO2 33 mmHg; SaO2 62%; HCO3 12 mmol/L), tendo sido
internado na Unidade de Cuidados Intensivos (APACHE
II de 31 e um SAPS II de 63).

O agravamento clínico e analítico do doente foi rápi-
do, apresentando, duas horas depois, as alterações labo-
ratoriais enunciadas no quadro I e a radiografia de tórax
apresentada na figura 2. Foi instaurada a seguinte tera-
pêutica: Meropenem 1 g/IV/8-8h, Linezolide 600 mg/IV/id,
Metilprednisolona 125 mg/IV/8-8h, Aminofilina 240 mg/
IV/12-12h, N-acetilcisteína 600 mg/IV/id, Pantoprazol 40
mg/IV/id, aerossoloterapia com Brometo de Ipratrópio,
Budesonido e N-acetilcisteína, e medidas de suporte de
falência de função com necessidade de suporte amínico
crescente e suporte ventilatório com níveis de PEEP 10-12
cmH2O e FiO2 100% para SaO2 de 84%.

Realizou-se broncoscopia que mostrou árvores brôn-
quicas de morfologia normal mas com abundante sangue
vivo proveniente de vários segmentos pulmonares. A TAC
torácica revelou, sobretudo nos lobos inferiores, um pa-
drão intersticial e alvéolo-bronco-pneumónico consolida-
tivo sugestivo de um componente hemático associado a
massas aleatórias e não sistematizadas com espessamento
peri-bronco-vascular tradutor de patologia muito agressi-
va envolvendo o espaço aéreo e interstício (figura 3). Dos
estudos laboratoriais efectuados salienta-se os seguintes
resultados: c-ANCA positivo com Ac proteinase 3 de 310
U/mL (VN < 7); NSE: 24,7 mcg/L (VN < 15); Cyfra 21.1: 3,9
ng/mL (VN < 3,3); CA 15.3: 57,1 U/mL (VN < 30) e CA 125:

57,1 U/mL  (VN < 35). As diferentes pesquisas para uma
causa infecciosa resultaram negativas, nomeadamente
para HIVs, VHB, VHC, CMV, EBV, Herpes, bacilos ácido-
alcool resistentes, Legionella sp., Mycoplasma pneu-
moniae, Chlamydia pneumoniae, Chlamydophila psi-
tacci e Treponema pallidum. Outros exames particular-
mente importantes para a orientação do diagnóstico dife-
rencial foram também negativos, tais como, os anticorpos
antinucleares, antimembrana basal e antifosfolípidos.

Dada a gravidade da situação clínica, com má evolução
gasimétrica e imagiológica, apesar da administração de
corticoterapia em alta dose instituída pela forte suspeita de
vasculite sistémica ANCA positiva, administrou-se bólus de
ciclofosfamida 900 mg e imunoglobulina 30 g/IV. Entretanto,
o resultado citológico do aspirado brônquico revelou células
cilíndricas reactivas, infiltrado inflamatório com neutrófilos e
células gigantes multinucleadas, sem necrose, compatível
com um processo inflamatório crónico granulomatoso. A
biopsia brônquica, por sua vez, mostrou hiperplasia de célu-
las basais e focos de metaplasia epidermóide, enquanto que
a biopsia do septo nasal continha queratinocitos com inclu-
sões víricas sugestivas de Herpes.

A evolução clínica decorreu de forma demorada, com
intercorrências infecciosas várias e dificuldade na reabili-
tação motora e psicológica. Por último, a biopsia cirúrgica
de pulmão revelou lesões nodulares constituídas por
vasculite com necrose do parênquima e reacção granulo-
matosa compatível com Granulomatose de Wegener (GW),
tendo o doente tido alta da UCI ao 32º dia de internamen-
to. Actualmente encontra-se estável, em desmame de
ciclofosfamida e corticoterapia, e com resposta favorável.

DISCUSSÃO

Descrita pela primeira vez em 1897 por McBride, em
1931 por Klinger como uma variante de poliarterite nodosa,

 

Fig. 2 – Radiografia de tórax uma semana depois (na UCI)

 

Fig. 3 – TAC de tórax
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e como entidade nosológica específica por Wegener em
1936, a granulomatose que tem o nome deste, é uma vas-
culite necrosante sistémica de pequenos e médios vasos
com especial atingimento do aparelho respiratório superi-
or e inferior, e rins, embora possa comprometer vários ór-
gãos e sistemas (pele, articulações, olhos, ouvidos, glân-
dulas salivares, sistema nervoso central, coração, genitais,
intestinos…)1-3.

Com incidências internacionais inferiores a três novos
diagnósticos por cada 100000 doentes/ano, atinge por
igual homens e mulheres de todas as raças e grupos etários
(embora algumas séries refiram uma discreta predominân-
cia em brancos do sexo masculino na quarta década de
vida). Os sinais e sintomas iniciais são comummente
inespecíficos e a forma de apresentação varia de indolen-
te a súbita com risco de vida para o doente como no caso
aqui apresentado, exigindo da parte do clínico grande
acuidade diagnóstica e intervenção pronta4,5.

O compromisso respiratório manifesta-se habitualmen-
te por tosse, hemoptises, dispneia, toracalgia e febre, en-
quanto o atingimento renal faz-se sentir com hematúria e
oligúria. Outras possíveis alterações são: úlceras nasais
ou orais, deformação nasal em sela, epistaxis, rinite, sinu-
site, gengivite, estenose subglótica, otite média, hipoa-
cusia, queratite, conjuntivite, esclerite, uveíte, proptose,
neuropatias cranianas, meningite, pápulas, petéquias, vesí-
culas, pústulas, nódulos subcutâneos, artrite, pericardite,
isquemia mesentérica e diarreia. A etiologia desta patolo-
gia é desconhecida, embora a presença de anticorpos anti-
citoplasma do neutrófilo (ANCAs) sugira tratar-se de uma
doença autoimune, cuja tríade histopatológica consiste
em: vasculite de pequenos vasos, necrose focal e granu-
lomas inflamatórios constituídos por células epitelióides6,7.

Para estudos clínicos da GW o Colégio Americano de
Reumatologia propôs em 1990 a presença de pelo menos
dois dos quatro critérios enunciados no quadro II. Embo-
ra os ANCAs não façam parte desta classificação, têm
grande sensibilidade e especificidade para a GW quando
a positividade se faz através da c-ANCA proteinase 3,
revestindo notável importância tanto diagnóstica como
prognóstica. No entanto, há casos de GW que se expres-

sam como p-ANCA mieloperoxidase positiva ou são ANCA
negativos8,9.

O diagnóstico diferencial inclui, de modo especial,
aquelas patologias que cursam como síndrome pulmão-
rim, tais como outras vasculites (poliangeíte microscópi-
ca, poliarterite nodosa, síndrome de Churg-Strauss,
síndrome de Behçet, crioglobulinemia essencial, púrpura
de Henoch-Schönlein, síndrome de Goodpasture) e conec-
tivites (lúpus eritematoso sistémico, esclerose sistémica),
além de outras patologias como a síndrome dos anticorpos
antifosfolípidos, a sarcoidose, a sífilis e a tuberculose10,11.

O prognóstico da GW é pobre, sobretudo por insufici-
ência renal, com sobrevida média de sete meses em doen-
tes não tratados. Nos doentes tratados, a mortalidade é
quatro vezes maior que a da população geral12-17, pelo que
se justifica uma terapêutica agressiva com pulsos de
corticóides e ciclofosfamida (por exemplo: prednisona 1
mg/Kg/id durante pelo menos um mês, seguido de desma-
me de 5-10 mg/sem até suspender ou manter em 5-15 mg/
cada segundo dia durante seis meses; e ciclofosfamida
600-800 mg/m2/IV/mensal ou 2 mg/Kg/PO/id durante seis
a 12 meses, seguido de desmame de 25 mg/cada 2-3 me-
ses)14,15,17. Por outro lado, vários casos e alguns estudos
têm provado a eficácia do cotrimoxazol 960 mg/PO/12-12h
ou id, em monoterapia ou associação, tanto no tratamento
agudo limitado ao pulmão como, e sobretudo, na preven-
ção das recaídas da doença18-21.

Outras abordagens referidas em diferentes casos, a maio-
ria não suficientemente comprovada, são a utilização de
plasmaferese, tuberculostáticos, metotrexato, leflunomida,
azatioprina, ciclosporina, etoposido, micofenolato de mofetil,
imunoglobulina, globulina antitimocito, etanercept, inflixi-
mab, adalimumab, alemtuzumab e rituximab15-19.
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