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Resumo

As sindromes hemorragicas pulmonares caracterizam-se por
infiltrado pulmonar bilateral, queda dos niveis de hemo-
globina e hipoxemia. Dentre as causas de sangramento
estdo as infecgBes, vasculites, coagulopatias e doencas do
colageno. A terapéutica consiste do tratamento da doenca
causal e suporte ventilatério, podendo ser associada a
plasmaferese.

Descritores: Hemorragia; Infec¢do; Vasculite; Transtornos
da coagulacdo sanguinea; Doencas do colageno

Abstract

Pulmonary hemorrhage syndromes are characterized by
bilateral pulmonary infiltrates, decreased serum levels of
hemoglobin, and hypoxemia. The causes of pulmonary
hemorrhage include: infections, vasculitis, coagulopathies
and collagen diseases. The therapy consists of treating the
underlying disease and providing ventilatory support. In
some cases, performing plasmapheresis can be beneficial.

Keywords: Hemorrhage; Infection; Vasculitis; Blood
coagulation disorders; Collagen diseases

INTRODUCAO

As sindromes pulmonares hemorrégicas encon-
tram-se designadas na literatura médica atual como:
hemorragia pulmonar, hemorragia alveolar (HA),
hemorragia intraparenquimatosa pulmonar, hemor-
ragia microvascular difusa do pulmao, etc. Esses
termos sao normalmente utilizados para designar
sangramentos que se originam da microvasculatura
pulmonar: arteriolas, capilares e vénulas, muitas
vezes decorrentes de lesdo envolvendo a membra-
na alvéolo-capilar. Esta revisdo tem como principal
objetivo uma abordagem geral das sindromes
hemorragicas pulmonares, com énfase nos sangra-
mentos provenientes da microvasculatura pulmonar
e via aérea inferior, denominados a partir de agora
apenas hemorragia alveolar (HA). Esta nomen-
clatura tem a intencdo de diferenciar este tipo de
sangramento de outro, muito mais comum como
causa de hemoptise, geralmente originado em
lesbes focais das vias aéreas e do parénquima
pulmonar e acomete a circulacdo brénquica, e ndo
a pulmonar, e que afeta os alvéolos apenas de
maneira secundéria quando o sangue proveniente
das vias aéreas maiores é aspirado.® Clinicamente
a HA apresenta-se como dispnéia (25% a 100%),
tosse, hipoxemia, aumento do gradiente alvéolo-

arterial, hemoptise (25% a 100%), febre (25% a
100%), dor toracica (20% a 30%), anemia (75% a
100%) e imagem radioldgica de infiltrado alvéolo-
intersticial (80% a 100% dos casos), geralmente
bilateral, mas podendo se apresentar de maneira
unilateral ou até lobar. A ocorréncia de derrame
pleural associado a HA é um pouco mais rara.*
Além dos sintomas especificos da HA podem estar
presentes sintomas relacionados a doencas sisté-
micas que predisponham a HA, como doengas do
tecido conjuntivo e vasculites.

A presenca de hemoptise, apesar de bastante
comum, ndo é obrigatdria e deve sempre ser bem
caracterizada, sendo fundamental o diagnostico
diferencial com hematémese e epistaxe. Hemoptise
macica, definida por alguns autores como expecto-
racao sanguinea maior que 600 mL/24h, raramente
estd presente na HA, sendo as lesdes endobron-
quicas ou lesdes inflamatdrias ou infecciosas focais as
fontes mais comuns de sangramento nestes casos.**

Os achados radiologicos sdo bastante inespe-
cificos, com infiltrado alveolar difuso, predominan-
temente peri-hilar, geralmente poupando &pices e
seios costofrénicos (Figuras 1-3), o que torna a
diferenciagdo com edema pulmonar e infeccéo
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Figura 1. Radiografia de térax de paciente com hemorragia
alveolar mostrando infiltrado peri-hilar bilateral.

Figura 2 - Tomografia computadorizada de térax mostrando
infiltrado pulmonar peri-hilar bilateral por hemorragia alveolar.

bastante dificil. Infiltrados que ndo respeitem as cis-
suras pulmonares sdo menos sugestivos de infeccdo.
Na evolucéo radiolégica, desde que ndo haja novo
sangramento, a imagem de HA tende a desaparecer
de maneira mais rapida que a de infec¢éo, porém
mais lentamente que de edema pulmona.r4-5

A presenca de anemia é quase obrigatoria e pode
apresentar caracteristicas de anemia ferropriva. A queda
de Hb em valor menor que 1,0 g/dL associada a um
novo infiltrado radiol6gico € bastante sugestiva do
diagnéstico.® Mesmo usando esta definicdo mais restrita
de HA, vérias podem ser as causas do sangramento,
entre elas: uremia, insuficiéncia cardiaca congestiva,
infeccdo, tromboembolismo pulmonar, coagulopatias,
reacdo a drogas ou alteragBes da microvasculatura
(primérias ou secundarias).

A confirmacdo diagndstica pode ser feita através

S37

de broncoscopia com lavado broncoalveolar (LBA) ou
da medida de difusdo pulmonar de mondxido de
carbono. A alta afinidade da hemoglobina pelo
monoxido de carbono ocasiona um aumento na sua
difusdo. Aumento maior que 30% do valor basal ou
uma medida Unica com 130% ou mais do valor predito
sdo altamente sugestivos do diagnostico. A pouca
disponibilidade deste teste em nosso meio, as
condicBes clinicas desfavoraveis dos pacientes com
HA e a perda de sensibilidade do teste caso o exame
nao seja realizado até 48 horas ap6s o episodio de
sangramento sdo limita¢Bes importantes deste
método.®-?

A broncoscopia com LBA é importante nao
somente para confirmar o diagndstico de HA mas
também para excluir causas infecciosas ou outros
sitios de sangramento. Caracteristicamente, o LBA
da HA apresenta uma quantidade progressivamente
maior de sangue & medida que se vai instilando
soro e o broncoscopista pode observar sangramen-
to proveniente de varios segmentos pulmonares.
Na auséncia de sangramento ativo, a pesquisa, no
liquido do LBA, de macro6fagos contendo hemos-
siderina auxilia no diagnéstico.®-*® Marcadores de
atividade inflamatoria e testes visando o diagnos-
tico etioldgico especifico serdo comentados adi-
ante, assim como a bidpsia pulmonar, que apresenta
pouca utilidade no diagnéstico de HA, mas pode
ser fundamental na pesquisa de sua etiologia.

A HA pode ser uma manifestacéo de uma gama
variada de doencas e o processo comum a todas
elas é um sangramento difuso nos acinos pulmo-
nares (Figura 4). Histologicamente, a HA pode
apresentar-se como um sangramento discreto com
relativa preservacao da arquitetura alveolar, como,
por exemplo, nos casos secundarios a distarbios
de coagulagéo, estenose mitral e inalacéo de subs-
tancias toxicas, em que um aumento da pressdo
hidrostatica na microcirculacdo pulmonar as-
sociado a alteracOes da permeabilidade da barreira
alvéolo-capilar parecem contribuir para 0 sangramento
(Figura 4b).®

Outra forma de apresentacdo histologica é a
capilarite pulmonar (Figura 4c), que pode aparecer
isoladamente ou em associacdo com inflamagédo
de arteriolas e vénulas. Novamente, vérias sdo as
doencas que podem cursar com capilarite pulmonar,
e sua fisiopatogenia ainda ndo estd bem estabe-
lecida. Histopatologicamente, ha um infiltrado
intersticial neutrofilico, com boa parte destas célu-
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Figura 3 - Tomografia computadorizada de térax mostrando
hemorragia alveolar difusa.

las em apoptose, resultando num espessamento
do espaco intersticial formado por edema, fibrina
e neutrdfilos integros e fragmentados. Este processo
geralmente leva a uma necrose fibrinodide lesando
também a membrana basal dos capilares alveolares
e permitindo o extravasamento de fibrina, neutro-
filos e, principalmente, hemacias para a luz alveolar,
caracterizando a HA. Sabe-se que este processo é
comum as doencas que cursam com capilarite
porém, na maioria dos casos, ndo se sabe qual o
estimulo inicial para o acimulo de neutrofilos no
espaco alveolar.

Schlomo Cohen,® analisando alguns estudos
prévios que indicam que a gravidade da lesdo
pulmonar é dependente ndo sé do namero de
imunecomplexos a que o individuo esta exposto,
mas também do numero de neutrdfilos circulantes
disponiveis, postulou que as células presentes na
circulagdo pulmonar seriam as responsaveis por
filtrar os imunecomplexos e carrega-los até os
capilares alveolares, sendo entdo diretamente
relacionados a indugdo de sangramento. Os neutré-
filos levariam os imunecomplexos em sua super-
ficie ou ja fagocitados e, durante este transporte,
a liberacdo de algumas enzimas, mediadas ou néo
pela acdo de anticorpos contra os imunecomplexos
ou contra os neutroéfilos que os apresentam, acar-
retaria na destrui¢do neutrofilica com liberagédo de
substancias quimiotaticas e pré-inflamatérias com
perpetuacdo do processo. Dessa maneira, ainda
segundo esse autor, os neutréfilos pulmonares
teriam a funcéo de retirar da circulagdo sistémica
virus, bactérias, parasitas, ou qualquer outro tipo
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de imunecomplexo, correndo o risco, no entanto,
de esses imunecomplexos desencadearem as
reacOes acima descritas, resultando na HA. Cohen
defende ainda que o fato de haver extravasamento
de hemacias, fibrina e, principalmente, neutrofilos
para a luz alveolar retiraria uma parte do estimulo
inflamatorio, justificando, de certa maneira, a
cessacao espontanea do sangramento em alguns
episadios.

Qual estimulo iniciaria estas rea¢des e por que
algumas pessoas estéo sujeitas a elas e outras ndo
ainda sdo perguntas a serem respondidas.” Em
alguns casos ja existem explica¢des parciais, como
por exemplo na sindrome de Goodpasture, em que
uma mutacdo no cromossomo que determina a
formacdo da cadeia alfa-3 de colageno tipo IV,
presente principalmente na membrana basal de
pulmdes e rins, alteraria a estrutura desta cadeia
ocasionando a formagéo de anticorpos contra esta
membrana basal alterada.® Algumas bactérias
capazes de produzir os chamados superantigenos
(pois tém capacidade para desencadear resposta
inflamatdria desproporcional ao estimulo), também
foram implicadas na iniciacdo do processo inflama-
torio que resulta na capilarite, principalmente nas
vasculites relacionadas aos anticorpos anticito-
plasma de neutrdéfilo (ANCA). Favoraveis a esta
teoria existem alguns estudos in vitro e estudos
em pacientes com granulomatose de Wegener que
demonstraram maior incidéncia de descompen-
sacdo relacionada a colonizagdo das vias aéreas
dos doentes por S. aureus. Esta hipotese talvez
ajude a explicar o melhor controle destes doentes
durante a fase de remissdo com o uso associado
do cotrimoxazol, que agiria como imunomodu-
lador mas também como auxiliar no controle de
infeccdo/colonizagdo.®® Mesmo nas sindromes
néo relacionadas ao ANCA, os agentes infecciosos
podem induzir o processo que culminard com o
sangramento pulmonar de diversas maneiras, seja
desencadeando a resposta imunoldgica e formagéo
de anticorpos (virus, principalmente citome-
galovirus, parvovirus B 19, virus da imunode-
ficiéncia humana, virus da hepatite B, e virus da
hepatite C, entre outros, e bactérias como Neisseria
sp., S. aureus, Streptococcus sp.), invadindo o
endotélio vascular e causando lesdo direta
(Strongyloides stercoralis), liberando endotoxinas
( S.aureus) ou uma associa¢do destes mecanismos
(leptospirose).©-14
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Alguns medicamentos (difenilhidantoina, PTU,
D-penicilamida, sirolimus, por exemplo) e drogas
ilicitas (cocaina) podem desencadear vasculites
imunomediadas enquanto outros parecem facilitar
sangramento sem vasculite em pacientes com fato-
res predisponentes (abciximab, por exemplo).©-415-18)

Aneurismas da artéria pulmonar e seus ramos
associados a doenca de Behget e da sindrome do
anticorpo antifosfolipide também sdo descritos
como causa de sangramento pulmonar.*9-22

Ap6s a realizacdo do diagnostico da HA, é de suma
importancia a investigacdo de doencas que estejam
causando ou contribuindo para 0 sangramento pois
deste diagnostico dependera a instituicdo de trata-
mento adequado. Para este fim deve-se iniciar com
uma histéria clinica detalhada, incluindo pesquisa de
antecedentes de doencas reumatolégicas, exposicdo
a fatores de risco, coagulopatias prévias, uso de
medicamentos. O exame fisico minucioso é importante
no sentido de se achar dados que apontem para
doengas sistémicas como causadoras da HA, como
por exemplo artrites e artralgias, petéquias, hematomas,
lesGes cutaneas sugestivas de vasculite, sinusiopatia
de repeticdo, nariz em “sela” e alteracBes oculares.

A avaliagdo laboratorial geral deve conter: dosa-
gem de hemoglobina e hematécrito para avaliar o
grau de anemia e a evolucdo do paciente (estabi-
lidade ou nova queda de hemoglobina, leucograma
(infeccioso, eosinofilia (Churg-Strauss, estrongi-
loidiase), funcdo renal e urina | para deteccao de
acometimento renal simulténeo e uremia, plaquetas
e tempo de coagulacdo, pois apesar do pulmao
quando integro, mesmo na presenca de coagulo-
patias, raramente apresentar sangramento espon-
taneo, alguns trabalhos mostram que na presenca
de fatores de risco para sangramento com con-
gestdo pulmonar, estenose mitral e vasculites a
incidéncia de hemorragia € maior nos pacientes
com distUrbios de coagulacdo, principalmente se
houver plaguetopenia menor que 60.000.¢57 Além
disso, qualquer coagulopatia deve ser corrigida na
presenca de sangramento ativo. Fibrinogénio,
dimero D e outros produtos de degradacdo de
fibrina devem ser solicitados com o intuito de se
diferenciar distarbios primarios de coagulacdo de
uma coagulagdo intravascular disseminada
secundaria ao processo ja instalado. Provas de
atividade inflamatéria tém mais papel evolutivo
que diagnostico.1-35723) Q “status” imunologico do
paciente deve ser pesquisado com sorologia para
0 virus da imunodeficiéncia humana, histéria de
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neoplasia ou uso de imunossupressores.

Mesmo nos pacientes com vasculites sistémicas
e doengas do tecido conectivo previamente
conhecidas, a exclusdo de causas infecciosas para
o0 sangramento é fundamental visto que a insti-
tuicdo de tratamento imunossupressor na vigéncia
de quadro infeccioso sem tratamento pode trazer
conseqliéncias catastroficas.®724-29 Para tanto,
devem ser solicitadas hemoculturas e cultura de
urina. No LBA deve-se fazer pesquisa direta e
cultura para bactérias, fungos e micobactérias,
além de reacdo em cadeia da polimerase para P.
carinii e virus (principalmente citomegalovirus,
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Figura 4 - A) Hemorragia pulmonar difusa; B) Hemorragia
recente e antiga: macroéfagos com hemossiderina; C)
Capilarite: neutrofilos ao longo dos septos alveolares
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virus sincicial respiratério, herpes simples e
parvovirus B 19). Antigenemia para citomega-
lovirus pode ser atil porém a bidpsia pulmonar
mostrando inclusdo viral é o padrdo ouro para o
diagnostico de HA secundaria a infec¢do por
citomegalovirus. A presenca de Strongyloides
stercoralis no liquido do LBA é diagndstica, sendo
0 exame de fezes isoladamente positivo apenas
sugestivo de infec¢do pulmonar por este parasita.
No entanto, nas duas situagdes faz-se imperativo
o tratamento da infec¢do parasitéaria antes da tera-
pia imunossupressora.® Em pacientes com epide-
miologia positiva para leptospirose, culturas de
urina, do liquido do LBA e hemoculturas devem
ser realizadas também em meios especiais (Fletcher,
Stuart e Tween 80), assim como deve ser solicitada
sorologia especifica.*?2% Além da pesquisa direta
e da cultura para fungos no LBA, a investigacao
pode prosseguir com sorologia para criptococo,
histoplasma, P. brasiliensis e Aspergilos. Porém,
novamente a bidpsia se faz necessaria para o
diagnostico de certeza, principalmente em caso
suspeito de aspergilose pulmonar invasiva.

A HA geralmente ocorre nos pacientes ja
diagnosticados como portadores de vasculites ou
doengas do colageno, porém, a HA também pode
ser a manifestacdo inicial de uma destas doencas
num paciente sem diagnastico prévio. Nos primeiros,
a exclusdo de causas infecciosas e a comprovacao
de atividade sistémica ou em outros érgaos-alvo da
doenga de base confirmam a causa da HA. J& nos
pacientes previamente higidos, a investigagao destas
doencas se impde.

A granulomatose de Wegener é uma vasculite de
pequenas e médias artérias que se caracteriza por
uma inflamag&o granulomatosa necrotizante do trato
respiratério superior e inferior e glomerulonefrite
necrotizante focal ou segmentar. Desta maneira
clinicamente ha envolvimento pulmonar e de vias
aéreas superiores em 70% a 95% dos casos, com
historia de infec¢des de repeticdo e a presenca de
nariz “em sela” que é praticamente diagnostica. O
acometimento renal ocorre em 50% a 85% das vezes
no decorrer da doenca, ndo estando necessariamente
presente na abertura do quadro, mas sendo mais
freqliente e geralmente de evolugdo mais grave
quando na presenca de HA. Pode haver ainda
acometimento cutaneo (40% a 60%), musculo-
esquelético (30% a 70%) e ocular (25% a 55% dos
casos). Lesdes de sistema nervoso central e cardiacas
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s80 mais raras. Laboratorialmente, a andlise do
sedimento urinario mostrando hematuria e cilindros
hematicos falam a favor de leséo renal associada. Na
vigéncia de atividade da doenga, o0 ANCA-c tem
sensibilidade de 90% a 95% e especificidade de 90%,
e 0 ANCA-p pode estar presente em 20% dos casos.
Fator reumatoide pode ser positivo em até 60% dos
casos. Provas de atividade inflamatoria devem estar
elevadas. Nos casos de ANCA-c negativo e dulvida
diagnostica, deve-se langar mao de bidpsia tecidual.
Apesar da menor sensibilidade, bidpsias de lesdes
cutaneas e de via aérea superior devem preceder a
pulmonar por serem menos invasivas. Nos casos com
acometimento renal, a biopsia deste érgao evidencia
uma glomerulonefrite focal necrotizante pauci-imune
e é util principalmente como diferencial de sindrome
de Goodpasture, purpura de Henoch-Schonlein,
nefropatia por IgA e outras lesGes que ndo envolvam
glomerulonefrite. A bidpsia pulmonar, se necessaria
e na vigéncia de HA, deve ser realizada a céu aberto
ou por videotoracoscopia, devendo-se evitar a via
transbrénquica. Demonstragdo de arquitetura
pulmonar preservada e 0 ndo encontro de células
inflamatdrias no intersticio pulmonar é o achado
histopatoldgico tipico de HA secundaria a disturbios
de coagulacdo, inalacdo de substancias toxicas,
estenose mitral e hemossiderose pulmonar idiopatica.
J& o encontro de capilarite é caracteristico da
poliangeite microscOpica, granulomatose de
Wegener, IUpus eritematoso sistémico e outras
doencas do colageno, como a polimiosite, doenca
mista do tecido conjuntivo, sindrome antifosfolipide
e artrite reumatoide. A capilarite também é encontrada
na HA associada a drogas. Se na biopsia pulmonar a
céu aberto observarmos a presenca de dano alveolar
difuso o diagnostico de IGpus eritematoso sistémico,
inalacdo de crack, HA associada a transplante de
medula e p6és-radiacdo devem ser considerados.®
2,5,23-28)

A poliangeite microscopica é uma vasculite ne-
crotizante ndo granulomatosa de pequenos vasos que
apresenta HA em 10% a 50% dos casos. O rim é
afetado em quase 100% das vezes, podendo haver
também artralgias e mialgias (50% a 65%),
envolvimento cutaneo (50% a 65%), mononeurite
multiplex (15% a 50%) e envolvimento do trato
gastrointestinal (30% a 45%). Laboratorialmente
caracteriza-se por insuficiéncia renal, sedimento
urindrio com proteindria e hematuria. ANCA-p é
positivo em 50% a 75% e ANCA-c em 10% a 15%.
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Biopsia renal com granulomatose de Wegener focal
pauci-imune, raramente é diagndstica, sendo a biopsia
pulmonar, na vigéncia de HA, o padrdo ouro.®-25825-24)

A sindrome de Goodpasture consiste em he-
morragia alveolar associada a insuficiéncia renal aguda
onde se pode demonstrar a presenga de anticorpos
antimembrana basal circulantes, geralmente da classe
IgG. Estes anticorpos séo direcionados contra a cadeia
alfa-3 do colageno tipo 1V, presente na membrana
basal principalmente de rins e pulmdes. A detecgdo
destes anticorpos em pacientes com quadro clinico
sugestivo é diagnostica, e o tratamento deve ser
prontamente instituido a fim de se preservar a fungéo
renal do paciente. Aproximadamente 10% a 20% dos
pacientes terdo fun¢éo renal normal no diagnostico,
mas mesmo nestes, hematulria, proteindria e
hipertensédo sdo achados quase obrigatorios. A bidpsia
renal mostra deposicéo linear de IgG. A demonstragéo
de crescentes epiteliais em mais de 50% dos
glomérulos amostrados é considerada fator de mau
progndstico renal, assim como creatinina >7g/dL que
a do diagndstico. O complemento sérico geralmente
é normal. Pode haver associa¢do com doengas ANCA-
relacionadas e, nestes casos, geralmente ha outras
manifestacdes de vasculites. O tabagismo, assim como
outros fatores desencadeantes, parece estar ligado ao
sangramento pulmonar, visto que a ocorréncia de HA
em pacientes ndo fumantes é rara. A bidpsia pulmonar
mostra, a imunofluorescéncia, depdsito linear de anti-
corpos antimembrana basal na parede alveolar.®-2823)

No ldpus eritematoso sistémico, a hemorragia
alveolar pode ser a primeira manifestacéo da doenca
em até 30% dos casos e, apesar de ser uma com-
plicagdo pouco frequente (2% a 5,4% dos doentes),
responde por 22% das complicagdes pulmonares e
apresenta taxa de mortalidade bastante alta na maioria
das séries (23% a 92%), com apenas uma série até
hoje com sobrevida de 100%. A manifestacdo
extrapulmonar mais comum associada a HA é a nefrite
lGpica. Laboratorialmente apresenta complemento
baixo, proteinas de atividade inflamatoria elevadas,
ANA e anti-dsDNA em altos titulos. Amostra de tecido
pulmonar com presenca de depositos de IgG de
maneira granular na membrana basal ajuda a dife-
renciar lUpus eritematoso sistémico de granulomatose
de Wegener, poliangeite microscépica e sindrome
de Goodpasture.(1-35232529

A hemossiderose pulmonar é um diagnostico de
exclusdo visto que ndo h& marcadores especificos.
Clinicamente apresenta HA recorrente, sem acome-
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timento renal ou sistémico. E mais comum em criancas,
mas pode afetar também adultos jovens. A biopsia
pulmonar mostra hemorragia alveolar leve sem capilarite,
com acumulo de macréfagos com hemossiderina. Com
0 tempo pode evoluir com fibrose.®2?)

A purpura de Henoch—-Schdnlein € uma sindrome
caracterizada por purpura palpavel, artrite ou artralgias,
dor abdominal, sangramento gastrintestinal e acome-
timento renal e pulmonar esporadicos, que geralmente
acomete criangas. As complicagdes pulmonares ocor-
rem em até 6% dos casos e incluem capilarite, arterite,
HA e infarto pulmonar. Histologicamente, caracteriza-
se pela deposicdo granular de IgA ao longo do septo
alveolar. A nefropatia por IgA em rarissimos casos
também pode acometer o pulmdo e pode ser
considerada uma forma leve de PHS.%

A doenca de Behcet é caracterizada por esto-
matite, Ulceras genitais e iridociclite. E uma doenca
com diversas manifestagdes sistémicas que acomete
0 pulméo em 5% a 10% dos casos. Pode causar
hemoptise por capilarite difusa, arterite ou ruptura
de aneurisma de artéria pulmonar. A bidpsia de
pulmé&o ou rim apresenta deposicdo granular de IgG,
C3e(C4.22)

A sindrome anticorpo antifosfolipide apresenta
manifestag@es clinicas que incluem tromboses arteriais
e/ou venosas recorrentes, trombocitopenia e perda fetal
recorrente. O acometimento pulmonar ¢ infrequente
e o diagnostico é feito pelo achado de anticorpo
anticardiolipina e/ou anticoagulante IGpico positivo e
descartadas todas as outras causas.®20-2231

Outras causas de HA sao: sindrome pulmao-
rim, que provavelmente é um grupo heterogéneo
de doencas com acometimento destes dois 6rgdos
e que até o momento ndo foram classificadas em
nenhuma sindrome especifica; crioglobulinemia
(geralmente associada a infeccdo pelo virus da
hepatite C); sindrome de Churg-Strauss; e poliar-
terite nodosa, entre outras.?81932

TRATAMENTO

Ap6s o diagndéstico da HA e a avaliacdo da sua
gravidade, o tratamento especifico deve ser
imediatamente iniciado devido & alta morbi-
mortalidade desta sindrome. DistUrbios de coagu-
lacdo devem ser investigados e corrigidos e a
hemoglobina reposta, se estiver em nivel inferior
a 7 gr/dL, na vigéncia de sangramento ativo e/ou
instabilidade hemodinamica.
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A hipoxemia deve ser imediatamente corrigida
através da administracdo de oxigénio por cateter
nasal ou por dispositivos de CPAP e/ou BIPAP nasais
pois a administracdo de pressdo positiva nas vias
aéreas, além de melhorar a oxigenagdo, mantém as
unidades alveolares pressurizadas tendendo a
estabilizar o sangramento alveolar. Nas hipoxemias
nédo corrigidas com a administracdo de oxige-
noterapia e/ou ventilacdo néo invasiva, a intubacéo
orotraqueal associada ao uso de pressdo controlada
e altos niveis de PEEP impde-se propiciando a
estabilizacdo do sangramento e a melhora da oxige-
nacdo e do quadro radiol6gico destes pacientes.®%
Apo6s a estabilizacdo do quadro hemodinamico e
respiratdrio deve ser coletado um LBA e o material
obtido deve ser encaminhado para pesquisa de
bactérias, virus e parasitas. Na suspeita e/ou
confirmacdo de infeccdo deve ser iniciada terapéutica
antiviral, antibacteriana e/ou antiparasitaria espe-
cifica, sendo que alguns autores sugerem a intro-
ducdo de antibioticoterapia empirica até o resultado
final dos exames colhidos para avaliar a presenca
de infeccdo ou, nos casos em que houver neces-
sidade de intubacdo orotraqueal, até que o doente
seja extubado.®

Nos casos das doengas auto-imunes deve ser
imediatamente iniciada a pulsoterapia com metil-
prednisolona (500 mg a 1 g via endovenosa por trés
dias). H& pelo menos um trabalho com lapus
eritematoso sistémico sugerindo que a dose de 500
mg tem a mesma eficécia que a de 1 g, com menor
risco de infeccdo, associada a imuneglobulina
endovenosa e/ou plasmaferese nos casos refratarios.
Apos a confirmacdo de doenga auto-imune (ANCA
ou fator antinucleo positivos e/ou confirmagéo histo-
I6gica) deve ser iniciada a terapéutica imunos-
supressora com ciclofosfamida (3 a 5 mg/kg/dia)
endovenosa.

Estes pacientes devem ser mantidos com suporte
ventilatério e hemodindmico, bem como monitori-
zagdo de hemoglobina e hematdcrito até a estabili-
zagdo do quadro. A retirada do suporte respiratorio
deve ser progressiva e apds a extubagdo deve-se
instituir a ventilagdo ndo invasiva com pressao positiva,
visto que hé relatos de sangramento alveolar apés o
paciente retomar a ventilagdo espontanea e gerar
pressdo pleural negativa. A terapéutica imunos-
supressora para 0s pacientes portadores de doencas
auto-imunes deve ser mantida pelo periodo de um
ano apos a remissdo da doenca, com monitorizagéo
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dos efeitos colaterais das drogas utilizadas,
principalmente da linfopenia no uso da ciclofosfamida.
O acompanhamento com dosagem quantitativa de
anticorpos especificos, ferritina e proteinas de fase
inflamatdria podem auxiliar na prevencdo de novos
episodios, ja que estes parametros tendem a aumentar
antes de uma recorréncia.-2628)

FLUXOGRAMA DE HEMORRAGIA ALVEOLAR

Suspeita diagnéstica:
Infiltrado pulmonar bilateral
Queda da hemoglobina
Queda da PaO, / FiO,
Historia:
Exposicdo a urina de rato, doencas prévias
Exame clinico completo:
Febre (infeccdo) ictericia rubinica (leptospirose)
lesdes de pele (lGpus eritematoso sistémico,
granulomatose de Wegener)
Artralgia /artrite (lGpus eritematoso sistémico,
artrite reumatdide)
Sinusiopatia (granulomatose de Wegener)
Alteracdo urinaria
Aftas / ulceras genitais (Behcet)
Exames laboratoriais:
Hemograma (hemoglobina e hematdcrito seriados)
Coagulograma com plaquetas
Fator antinucleo
Complemento
ANCA
Anticorpo antimembrana basal
Anticardiolipina
Anticoagulante lupico
Uréia e creatinina
Sedimento urinério
Sorologia para leptospirose
Antigenemia para citomegalovirus
Crioglobulinas
Sorologia para virus da imunodeficiéncia humana
Tomografia de térax:
Caracterizacdo do infiltrado e observacdo da
arvore vascular
Lavado broncoalveolar:
Aspecto do LBA
Pesquisa de hemossiderina nos macrofagos
Cultura geral e pesquisa de virus (herpes, cito-
megalovirus, parvovirus) e fungos
Biopsia de pele e/ou rim
Bidpsia pulmonar a céu aberto (se néo feito o
diagnostico com 0s exames acima)



Sindromes hemorragicas pulmonares

Tratamento:

Suporte ventilatorio + reposi¢do de hemoglobina
e hematdcrito + corre¢do de coagulopatias
Tratamento de infeccéo

Pulsoterapia com solumedrol (500 mg a 1000
mg /dia 3x)

Imuneglobulina endovenosa / plasmaferese
Ciclofosfamida se confirmada vasculite ou
doenca do colageno
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