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a um futuro transplante de pulmão. Apesar de 
a pleurodese química e da cirurgia terem alto 
índice de sucesso na prevenção de pneumo-
tórax recorrente na população livre de fibrose 
cística, existem poucas evidências na literatura 
a respeito da eficácia destas em pacientes com 
fibrose cística. Neste estudo, descrevemos uma 
rara apresentação de pneumotórax espontâneo 
em uma paciente adulta com fibrose cística. 
Além disso, discutimos a etiologia e o manejo de 
pneumotórax em pacientes com fibrose cística, 
cuja prevalência provavelmente aumentará, 
já que a expectativa de vida destes pacientes 
continua a aumentar.

Introdução

A fibrose cística é caracterizada pela infla-
mação progressiva do pulmão e pela deterioração 
da função pulmonar. O pneumotórax é uma 
complicação comum em pacientes com fibrose 
cística, que podem apresentar maior morbidade 
causada pela exacerbação das manifestações 
respiratórias da fibrose cística, que podem levar à 
insuficiência respiratória e à morte. O objetivo do 
tratamento da fibrose cística é a resolução eficaz 
do pneumotórax com a prevenção da recorrência. 
Entretanto, a falta de resposta ao tratamento 
inicial é comum, assim como a recorrência, 
sendo que intervenções para evitar a recorrência 
não são mais consideradas uma contraindicação 
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Resumo
O pneumotórax é uma complicação comum na fibrose cística e está associado com a piora da função pulmonar. 
Entretanto, o pneumotórax simultâneo bilateral na fibrose cística é um achado raro. Nesse artigo é descrito o caso 
de uma paciente de 17 anos com fibrose cística que cursou com pneumotórax espontâneo simultâneo bilateral. 
Clinicamente ela apresentou dor torácica à direita e dificuldade respiratória progressiva. Embora o pneumotórax 
não tenha respondido bem ao tratamento inicial (drenagem torácica), ela foi posteriormente tratada com drenagem 
e pleurodese com talco, com sucesso. São discutidos também a etiologia e a conduta nesta condição, que está 
associada com o aumento da morbidade e mortalidade.
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Abstract
Pneumothorax is a common complication in cystic fibrosis and is associated with worsening of lung function. 
However, bilateral simultaneous pneumothorax in cystic fibrosis is a rare condition. We describe the case of a 
17-year-old female with cystic fibrosis who presented with spontaneous pneumothorax. Clinically, she presented 
right-sided chest pain and progressive breathlessness. The pneumothorax failed to resolve after the initial 
treatment (chest drainage). However, the patient was later successfully treated with additional chest drainage and 
talc pleurodesis. We also discuss the etiology and management of pneumothorax in patients with cystic fibrosis, 
since pneumothorax is associated with increased morbidity and mortality among such patients. 
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técnicas de desobstrução das  vias aéreas ou de 
ventilação não-invasiva.(4) Entretanto, em nossa 
paciente, não havia história sugerindo uma causa 
desencadeadora. A história natural da fibrose 
cística é caracterizada por inflamação progressiva, 
levando à destruição da arquitetura parenquima-
tosa e à formação de blebs subpleurais apicais.(5) 
Acredita-se que o pneumotórax resulte da ruptura 
destes blebs subpleurais, como foi relatado em 
84% dos pacientes submetidos à pleurodese 
cirúrgica.(6) Além disso, a hiperinsuflação alveolar 

Relato de caso

Uma paciente de 17 anos de idade com 
fibrose cística (mutação no gene dF508 homo-
zigoto regulador de condutância transmembrana 
da fibrose cística) apresentou dor torácica no 
lado direito e crescente falta de ar. Apresentava 
uma VEF1 basal de 1,4 L (46% do predito) e era 
cronicamente infectada pela cepa epidêmica do 
Pseudomonas aeruginosa de Liverpool (a cepa 
mais contagiosa do Reino Unido) por muitos 
anos, precisando de mais de seis tratamentos 
com antibiótico endovenoso por ano devido às 
exacerbações pulmonares. Não era fumante e não 
havia tido episódios anteriores de pneumotórax. 
Os exames mostraram que era dispneica, com 
SpO2 de 95% (em ar ambiente); a ausculta torá-
cica revelou crepitações grosseiras difusas usuais. 
A sua VEF1 caiu para 0,87 L (27% do predito), 
e um uma radiografia torácica revelou pneumo-
tórax bilateral: 20% à direita e uma pequena 
borda apical (1 cm) à esquerda (Figura 1).

O pneumotórax direito foi tratado com um 
dreno torácico intercostal do tipo Seldinger nº 20, 
enquanto o pneumotórax esquerdo foi apenas 
observado. A paciente também recebeu trata-
mento com antibióticos (meropenem, 1  g, três 
vezes ao dia; e colistina, 2 milhões de unidades, 
três vezes ao dia), broncodilatadores e fisioterapia 
respiratória. O pneumotórax esquerdo apresentou 
resolução sem tratamento, e o pneumotórax 
direito apresentou resolução três dias após a 
inserção do dreno torácico. Entretanto, após dois 
dias, o pneumotórax do lado direito apresentou 
recorrência, exigindo nova drenagem torácica 
(por 10 dias). Devido ao seu estado geral ruim, 
a paciente foi tratada com pleurodese química 
usando-se 4 g de talco em solução salina introdu-
zido por meio do dreno de tórax. Uma radiografia 
de tórax de controle feita 30 dias após a avaliação 
inicial não mostrou recorrência (Figura 2).

Discussão

O pneumotórax é uma complicação frequente 
na fibrose cística, ocorrendo em até 20% dos 
pacientes adultos.(1) Entretanto, o pneumotórax 
espontâneo bilateral simultâneo na fibrose cística 
é raro,(2) sendo seu relato mais recente uma 
descrição de sua ocorrência após um trauma de 
desaceleração rápida após  um salto de bungee 
jump.(3) Também houve relatos de pneumotórax 
ocorrendo em pacientes depois da realização de 

Figura 1 - Radiografia de tórax mostrando 
pneumotórax bilateral e infiltração intersticial bilateral 
causados pela fibrose cística.

Figura 2 - Radiografia de tórax feita 30 dias após a 
avaliação inicial, mostrando a resolução completa do 
pneumotórax bilateral.
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um futuro transplante pulmonar em pacientes 
com fibrose cística.(9) Mais estudos abordando 
o pneumotórax na fibrose cística (incluindo 
opções de tratamento como o melhor momento 
para a pleurodese e a melhor modalidade) são 
necessários, já que esta condição adquirirá maior 
importância clínica à medida que a sobrevida 
destes pacientes continua melhorando.
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causada pela obstrução do fluxo aéreo e pelo 
aprisionamento aéreo pode resultar em ruptura 
alveolar dentro do espaço pleural.(5) Além disso, 
dados recentes do registro de pacientes da US 
Cystic Fibrosis Foundation indicam que, entre 
outros fatores, idade avançada, infecção crônica 
pelo P. aeruginosa e obstrução aérea crônica estão 
associados com o aumento do risco de pneumo-
tórax.(7) É provável que a combinação dos fatores 
acima tenha sido responsável pela apresentação 
bilateral em nossa paciente.

O pneumotórax está associado à morbidade 
e à mortalidade a curto e longo prazo. Em uma 
apresentação aguda, pode resultar em restrição 
do movimento da parede torácica, retenção 
de secreções, dificuldade em realizar fisiote-
rapia respiratória adequadamente, exacerbação 
da infecção, insuficiência respiratória e morte. 
Também é um fator prognóstico independente 
na fibrose cística, com 50% de mortalidade em 
4 anos após o primeiro episódio de pneumo-
tórax.(7) O manejo do pneumotórax na fibrose 
cística é, em grande parte, baseado na evidência 
obtida da população livre de fibrose cística, não 
havendo ensaios randomizados e controlados 
ou estudos abordando opções de tratamento 
em pacientes com fibrose cística. A ausência 
de resposta ao tratamento é frequente, assim 
como a recorrência, com taxas de recorrência 
de até 78% no lado ipsilateral e 46% no lado 
contralateral.(5) Em nossa paciente, a pleurodese 
química foi escolhida em detrimento à cirurgia 
devido ao seu estado geral ruim e à gravidade 
da doença pulmonar. O talco em solução salina 
tem sido utilizado com sucesso na prevenção do 
pneumotórax em pacientes com ou sem fibrose 
cística.(5,8) Um estudo recente concluiu que a 
pleurodese não é uma contraindicação para 
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