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pleural, pneumonite lúpica, hemorragia,
vasculites e hipertensão arterial pulmo-
nar são freqüentes(2). Entretanto, de mo-
do geral, a alveolite fibrosante é consi-
derada manifestação incomum da doen-
ça(2), sendo a fibrose intersticial difusa
ainda mais rara(5). Estima-se que somen-
te cerca de 3% dos casos de LES mos-
tram sinais radiológicos de fibrose inters-
ticial, com uma proporção significati-
vamente menor correspondendo a casos
de fibrose intersticial grave(6).

Apresentamos, aqui, o caso de uma
paciente com diagnóstico estabelecido
de LES e importante acometimento pul-
monar, e que evoluiu para insuficiência
respiratória. Do ponto de vista radioló-
gico, evidencia-se, na tomografia com-
putadorizada (TC) do tórax, importante
acometimento intersticial, com áreas
com padrão de vidro fosco e faveola-
mento, achados altamente sugestivos de
fibrose intersticial.

RELATO DO CASO

Paciente E.S.M., 51 anos de idade,
sexo feminino, branca. Paciente lúpica,
com história de eritema malar, fotossensi-
bilidade, leucopenia, alopécia, úlceras
orais, fenômeno de Raynaud, vasculites
digitais e com diagnóstico histopatoló-
gico de lúpus cutâneo subagudo, foi in-
ternada em dezembro de 1999, com qua-

INTRODUÇÃO

Lúpus eritematoso sistêmico (LES) é
uma doença de etiologia desconhecida,
com componente autoimune, na qual
freqüentemente observa-se acometimen-
to de múltiplos órgãos, principalmente
articulações (85%), pele (80%), rins
(53%) e pleura (52%)(1). Predomina no
sexo feminino (9:1), em pacientes em
idade reprodutiva, e é mais comum em
negros. O diagnóstico de LES é clínico-
laboratorial, sendo necessária a constata-
ção de pelo menos quatro dos onze cri-
térios diagnósticos da doença(2).

Envolvimento pleuropulmonar ocor-
re mais comumente no lúpus do que em
qualquer outra colagenose(3), sendo ob-
servado em 50% a 70% dos pacientes,
em algum momento do curso da doen-
ça(3,4). Várias manifestações pulmonares
primárias, tais como pleurite, derrame

dro clínico de dispnéia aos médios es-
forços e tosse seca.

Exame físico: Paciente em bom esta-
do geral, afebril, eupnéica e acianótica.
Foram constatadas crepitações bilaterais
nos terços inferiores do tórax e edema
1+/4+ nos membros inferiores. Exames
subsidiários: hemograma com hemató-
crito = 30%, Hb = 9,8 g/dl, leucócitos =
4.700; fator antinuclear reagente (1:80),
anti-DNA reagente (1:64); C3c = 103,3
mg/dl, C4 = 23,2 mg/dl; creatinina sé-
rica = 0,7 mg/dl; exame qualitativo de
urina evidenciando proteinúria (2+/4+)
e presença de cilindros granulosos; espi-
rometria mostrando padrão restritivo
grave, baixa capacidade de difusão; eco-
cardiografia evidenciando leve hiperten-
são de artérias pulmonares.

As radiografias do tórax mostraram
comprometimento intersticial de predo-
mínio em terços basais, enquanto a TC
de tórax evidenciou importante compro-
metimento intersticial de ambos os pul-
mões, especialmente nos lobos inferio-
res, onde se observaram espessamento
de septos interlobulares, áreas de atenua-
ção em vidro fosco, desorganização do
lóbulo, bordas subpleurais e áreas de fa-
veolamento em camadas, achados estes
compatíveis com fibrose. Vinte dias após
a internação, a paciente foi transferida
para o CTI, com quadro de insuficiência
ventilatória aguda (Figuras 1 e 2).
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com freqüência de 7% a 100% dos ca-
sos(7). As alterações observadas incluem
efusões pleurais, pneumonite lúpica,
bronquiolite obliterante, vasculites, he-
morragia pulmonar, hipertensão arterial
pulmonar, tromboembolismo pulmonar,
pneumonias e fibrose intersticial(8). Ape-
sar de as afecções renais e infecciosas
(sepse) serem as principais causas de
mortalidade, as alterações pulmonares
representam um indicador primário do
prognóstico dos pacientes(9).

As alterações pleurais ocorrem com a
freqüência de 40% a 60% nos pacientes
com LES(4). Elas ocorrem como primeira
manifestação da doença(10) ou, mais co-
mumente, como exacerbação de doença
crônica(3). A pleurite é acompanhada, na
metade dos casos, por derrame pleural(11),
que pode ser unilateral ou bilateral, ge-

DISCUSSÃO

O LES é doença do colágeno multis-
sistêmica, que se manifesta por altera-
ções inflamatórias disseminadas, princi-
palmente nos vasos, serosas e pele. As
manifestações clínicas mais freqüentes
são artropatias (85%), lesões cutâneas
(80%), renais (53%) e pleurais (52%). O
envolvimento torácico é comum no LES
e os pulmões, pleura, mediastino, cora-
ção, diafragma e músculos intercostais
podem ser acometidos. O LES é a afec-
ção do colágeno que apresenta a mais
alta prevalência de alterações pleuropul-
monares(3), que são observadas com a fre-
qüência de 50% a 70% durante a vida
desses pacientes(3,4).

Envolvimento pleuropulmonar em
pacientes lúpicos tem sido reportado,

ralmente de pequena e moderada pro-
porção, ou por derrame pericárdico(12).

A pneumonia, provavelmente, é a en-
tidade pleuropulmonar que se apresen-
ta com maior freqüência no LES(3), ocor-
rendo em cerca de 50% dos pacientes.
Na maioria dos casos, ela é causada por
bactérias típicas ou pelo Mycobacterium
tuberculosis. No restante dos casos, deve-
se a germes oportunistas(13).

A hipertensão arterial pulmonar pode
ocorrer em decorrência de embolismo
pulmonar, principalmente nos pacientes
com a presença de anticoagulante lú-
pico, que têm propensão aumentada aos
tromboembolismos(14). Outras vezes, a
hipertensão pulmonar arterial pode ocor-
rer secundariamente a doenças pulmo-
nares, tais como fibrose(15), presente na
paciente relatada.

Figura 1.Figura 1.Figura 1.Figura 1.Figura 1. Observa-se espessamento irregular
dos septos interlobulares, principalmente na
cortical de ambos os pulmões, além de espes-
samento irregular também das cissuras e pleu-
ras. Há pequeno aumento do calibre das arté-
rias pulmonares, estrias fibrosas e áreas de ate-
lectasia na língula. Presença de pneumome-
diastino.

Figura 2.Figura 2.Figura 2.Figura 2.Figura 2. Áreas de faveolamento na porção
posterior de ambos os pulmões.
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A pneumonite lúpica é uma altera-
ção pulmonar caracterizada por dano
alveolar causado por depósito de imu-
nocomplexos que parecem estar relacio-
nados com o desenvolvimento de alte-
rações observadas na análise histológi-
ca: edema exsudativo do interstício e
do alvéolo e hemorragia intra-alveolar.
Tardiamente, essas alterações podem
progredir para acúmulo de células intra-
alveolares e desenvolvimento de fibrose
intersticial ou intra-alveolar(16). A pneu-
monite lúpica é manifestação de doen-
ça pulmonar infreqüente nestes pacien-
tes, e tem alta mortalidade. Devido às
suas manifestações clínicas (febre, tos-
se, taquipnéia) e ao seu aspecto radioló-
gico usual (consolidações), a pneumoni-
te lúpica confunde-se muito com pneu-
monia, infarto pulmonar e hemorragia
pulmonar, sendo, por isso, o seu diag-
nóstico de exclusão(17).

O desenvolvimento de fibrose pulmo-
nar nos pacientes com LES não é tão
freqüentemente observado quanto nas
outras doenças do colágeno (principal-
mente artrite reumatóide e esclerose
sistêmica), sendo, de modo geral, consi-
derada manifestação incomum(3). Entre-
tanto, cada vez mais, a associação entre
LES e fibrose pulmonar é demonstrada.
Em série de autópsias, a alveolite fibro-
sante foi identificada em pouco mais de

um terço dos pacientes lúpicos(18). Ou-
tras séries, em pacientes vivos, identifi-
caram fibrose radiológica em apenas 3%
dos casos, e somente uma fração destes
apresentando fibrose pulmonar grave(6).
Muitos pacientes, nessas séries de casos,
apresentaram pneumonite lúpica previa-
mente ao desenvolvimento de fibrose,
podendo ser feita a relação, nesses pa-
cientes, de causa e efeito(18,19). Geralmen-
te, a fibrose tem curso insidioso, poden-
do muitas vezes levar à morte(8).
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