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Sindrome aguda do térax como primeira
manifestacido de anemia falciforme em adulto’
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A sindrome aguda do térax (SAT) acomete portadores de anemia falciforme e é responsavel por cerca
de 25% dos 6bitos. Relata-se o caso de um homem pardo de 45 anos, alcoolista crénico, sem
nenhum antecedente de falcizacdo, com quadro de pneumonia-simile havia sete dias. A radiografia
simples do térax mostrou infiltrado heterogéneo bilateral, com areas de consolidacdo e broncograma
aéreo e derrame pleural a esquerda. Outros exames laboratoriais revelaram anemia, leucocitose com
desvio a esquerda e hipoxemia. Tratado com cefoxitina e amicacina, o paciente evoluiu rapidamente
para insuficiéncia respiratéria aguda e morreu 14 horas apés a internacao. Na necropsia, no exame
dos pulmées observaram-se intensa congestdo, hemorragia intra-alveolar, dano alveolar difuso e
hemacias com morfologia falciforme. O carater rapido, progressivo e fregiientemente mimetizado por
outras doencas torna a SAT um evento dramatico e de diagnéstico precoce dificil, sendo, entretanto,
obrigatéria té-la sempre em mente, especialmente em um pais com grande populacdo da raca negra
como o Brasil. (J Pneumol 2002;28(4):237-240)

Acute chest syndrome as the first manifestation
of sickle cell disease in a middle aged adult

Acute chest syndrome is an affection, specially in young adults, of sickle cell disease and is
responsible for 25% of the deaths. The authors report the case of an alcoholic 45-year-old
mulatto man, without any previous manifestation of sickle cell disease, who presented with a
pneumonia-like clinical picture with seven days of duration. The chest X-ray revealed bilateral
lung infiltrates and spots of consolidation with air bronchograms, and left pleural effusion. The
patient also had anemia and leukocytosis with neutrophilia. Treated with cefoxitin and amicacin,
the patient developed acute respiratory insufficiency and died 14 hours after hospitalization. The
necropsy showed lungs with intense congestion, intra-alveolar hemorrhage, diffuse alveolar
damage, and sickle red blood cells. The progressive, fast, and severe character of the acute chest
syndrome, which is frequently mimicked by other illnesses, makes the disease a dramatic and
severe event of difficult earlier diagnosis. Therefore, in countries like Brazil, with a large black
population, the physicians must always be aware of this possibility.
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A anemia falciforme, uma das doencas genéticas mais
comuns entre individuos da raca negra, é causada pela
substituicdo de aminoacido valina (Val) pela glutamina (Glu)
na posicao 6 da cadeia B-globina. Sua mortalidade apre-
senta distribuicao bimodal, com um pico de incidéncia
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Figura 1 — Radiografia simples do térax mostrando infiltrado hete-
rogéneo bilateral, com dreas de consolidagdo e aerobroncograma
e derrame pleural a esquerda. Ha aumento da éarea cardiaca e si-
nais de hipertensao pulmonar.

elevada entre o nascimento até os cinco anos de idade,
em geral decorrente de seqiiestro esplénico ou infeccéo,
e outro pico entre 20 e 25 anos de idade, geralmente
causado pela sindrome aguda do térax (SAT), caracteriza-
da por febre, dor toracica, leucocitose e opacidade radio-
légica pulmonar(:-?. Estima-se que cerca de 50% dos pa-
cientes com anemia falciforme apresentem pelo menos
um episédio de SAT no decurso da doenca, sendo a se-
gunda causa mais freqiiente de hospitalizacdes destes
pacientes e responsavel por mais de 25% dos 6bitos®4,

Com o objetivo de chamar atencdo para este quadro
de pneumonia-simile que pode ter evolucao fulminante e
fatal, relatamos um caso raro de SAT em paciente de meia-
idade sem antecedentes de falcizaczo.

RELATO DO cASO

Homem de 45 anos, pardo, carpinteiro, tabagista e
etilista cronico, referia dispnéia aos médios esforcos, fe-
bre, tosse seca, adinamia e artralgia generalizada havia
sete dias. Ao exame fisico estava em regular estado geral,
consciente, gemente, pélido, febril, desidratado, emagre-
cido, taquicardico, taquidispnéico, com cianose de extre-
midades (+/4+) e auséncia de sinais inflamatérios articu-
lares.

No térax, apresentava submacicez nas bases, murmu-
rio vesicular diminuido globalmente, roncos e crepitacdes
finas difusas. A radiografia simples do térax revelou au-
mento da area cardiaca e infiltrado heterogéneo bilateral,
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Figura 2 — Microscopia éptica do pulmdo mostrando intensa con-
gestdo vascular, hemorragia intra-alveolar e dano alveolar difuso
(HE X600).

Figura 3 — Microscopia éptica do pulmao evidenciando vaso obli-
terado por hemacias com morfologia falciforme (HE X800).

com areas de consolidacdo e broncograma aéreo e derra-
me pleural a esquerda (Figura 1). Outros exames labora-
toriais revelaram anemia, leucocitose com desvio a es-
querda e hipoxemia.

Foram feitas as hip6éteses diagnosticas de pneumonia
adquirida na comunidade, pneumonia atipica, tuberculo-
se ou infeccao oportunista por imunodeficiéncia; iniciou-
se o tratamento com medidas gerais e antibioticoterapia
com cefoxitina e amicacina enquanto se aguardavam os
resultados dos exames especificos. O paciente evoluiu com
deterioracado rapida do quadro clinico, necessitando de
ventilacdo mecanica e, 14 horas ap6s a internacéo, teve
parada cardiorrespiratéria nao reversivel.

A necropsia revelou pulmdes com intensa congestao e
hemorragia intra-alveolar, dano alveolar difuso e hemé-
cias com morfologia falciforme (Figuras 2 e 3). A cultura
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de fragmentos do pulméo foi negativa para bactérias, fun-
gos e BAAR. No coracdo foram evidenciadas extensa ne-
crose de miusculo papilar e trombose de varios ramos da
artéria coronéria com miuiltiplas areas de infarto do mio-
cardio.

DiscussAo

Embora 15 a 43% dos casos com anemia falciforme
apresentem SAT no decorrer da doenca’¥, a raridade do
presente relato esta no fato de um paciente na 5 década
de vida, sem nenhum antecedente de falcizagéo, ter apre-
sentado como primeira manifestacdo da doenca um epi-
so6dio de SAT com evolucéo fulminante. O alcoolismo cro-
nico, o quadro clinico e os achados radiolégicos e labora-
toriais sugeriram a hipétese diagnostica inicial de pneu-
monia, que nao respondeu a antibioticoterapia empirica
convencional.

A SAT é freqiientemente desencadeada apds uma crise
venoclusiva?® e diversos fatores podem contribuir para a
insuficiéncia respiratoria aguda associada a SAT, tais como
infeccao, embolia gordurosa, hiper-hidratacao, hipoxemia,
microatelectasias®. Sua gravidade varia de acordo com a
idade do paciente, sendo que em criancas a manifestacio
clinica & mais branda e, provavelmente, o desencadeante
& uma infeccao. No entanto, em adultos jovens hé predo-
minio de eventos trombéticos pulmonares que resultam
em hipoxemia, hospitalizacdo prolongada e alta taxa de
mortalidade®.

Pacientes com anemia falciforme tém maior risco de
infeccoes devido ao defeito de opsonizacao e fagocitose
decorrentes da alteracdo de ativacao do sistema comple-
mento, hipoesplenia funcional e reducdo dos anticorpos
circulantes especificos aos pneumococos e antigenos po-
lissacarides®. Acredita-se que, em conseqiiéncia desses
defeitos imunologicos, muitos dos episddios de SAT pos-
sam ter origem pneumococica, porém o real papel das
bactérias como causadoras de SAT nao esta ainda bem
esclarecido. Outros agentes como Mycoplasma pneumo-
niae, Chlamydia pneumoniae e virus sdo também consi-
derados como possiveis causadores infecciosos de SAT,
principalmente em populacao pediatrica®->©). A presenca
de infeccdo pulmonar no presente caso pode ser excluida
pela negatividade das culturas realizadas em diversos frag-
mentos de tecido pulmonar.

A doenca pulmonar vasoclusiva é secundéaria a defor-
midade estrutural das hemacias que, associada a hiper-
plasia intimal e ao aumento da liberacdo dos fatores de
adesao endotelial, contribui para formacao de trombos
microvasculares, com conseqiiente infarto pulmonar®. Os
achados do exame anatomopatolégico dos pulmdes do
paciente foram similares aos descritos na literatura sobre
SAT: congestao, edema, necrose focal de parede alveolar
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com inflamacao aguda, membrana hialina, trombos fibri-
nosos nas artérias de pequeno calibre, focos de infarto
pulmonar e areas de ruptura dos septos alveolares com
hemorragia intra-alveolar contendo hemacias falcifor-
mes”.

Em cerca de um terco dos pacientes com SAT a radio-
grafia simples de torax pode estar normal inicialmente e,
dependendo da evolucao, que pode variar de horas a dias,
as anormalidades radiograficas podem acentuar-se com
infiltrado localizado, lobar ou difuso, uni ou bilateral, e/
ou derrame pleural®-89. Como infarto pulmonar e pneu-
monia nem sempre sao diferenciaveis a radiografia sim-
ples de térax e a cintilografia de ventilacao-perfusao e
como a arteriografia pulmonar com contrastes hipertoni-
cos é contra-indicada em pacientes com anemia falcifor-
me pelo alto risco de induzir alteracao estrutural na he-
moglobina, a tomografia computadorizada de alta resolu-
cao tem sido sugerida como bom método para deteccdo
de microémbolos®?.

Os principais diagnésticos diferenciais da SAT sao pneu-
monia e doenca pulmonar vasoclusiva. Outras condi¢oes
que podem simular SAT sao sindrome de embolia gordu-
rosa (SEG) e infarto 6sseo. A SEG geralmente esta associa-
da a dor 6ssea, alteracdo do nivel de consciéncia, trom-
bocitopenia, hipocalcemia e hiperuricemia; petéquias na
conjuntiva e no térax podem reforcar o diagnoésticol®:19,
Acredita-se que a dor local provocada pelo infarto 6sseo,
principalmente das costelas, do esterno e das vértebras,
possa resultar em hipoventilacao, atelectasia, hipercap-
nia e hipoxemia%11),

Para prevencao da SAT, pacientes com anemia falcifor-
me devem receber vacinacdo antipneumococica e antiin-
fluenza®-®. Também, a antibioticoterapia empirica é re-
comendada nos pacientes com suspeita de pneumonia
adquirida na comunidade, visando cobrir os agentes mais
comuns, que podem variar de acordo com a histéria, qua-
dro clinico, idade e presenca ou nado de outras doencas
de base. Hidratacdo com solucao salina hipoténica deve
ser utilizada para prevenir ou reverter a deplecéo de volu-
me intravascular e diminuir a osmolaridade em crise de
falcizacao!1:3:9).

Em situacdes restritas como em pacientes com anemia
e hipoxemia graves, a transfusdo de sangue visando redu-
zir a concentracao de hemoglobina S para 20 a 30% e
manter hematoécrito em torno de 30% pode ser til, po-
rém a transfusao crénica & controversa. Deve ser lembra-
do que as transfusdes desnecessarias podem aumentar a
viscosidade sanguinea e que niveis de hemoglobina em
torno de 8g/dl sdo normais para individuos portadores
de anemia falciforme®. Nos Estados Unidos da América,
o uso de hidroxiuréia foi aprovado para tratamento da
anemia falciforme, por ser uma droga que aumenta os
niveis de hemoglobina fetal, alterando, conseqgiientemen-
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te, a cinética e o equilibrio dinamico da polimerizacdo da
hemoglobina S, reduzindo as taxas de crises venoclusivas
e de SAT®. Entretanto, essa droga nao foi ainda estudada
em pacientes adultos com anemia falciforme e hiperten-
sao pulmonar.

Finalmente, o carater rapido, progressivo e freqiiente-
mente mimetizado por outras doencas torna a SAT um
evento dramético e de diagnéstico precoce dificil. Por-
tanto, é obrigatéria, na medida do possivel, sua preven-
cao e té-la sempre em mente, especialmente em um pais
com grande populacao da raca negra como o Brasil.
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