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Resumo

0 pneumotodrax ¢ uma complicagdo comum na fibrose cistica e estd associado com a piora da fun¢ido pulmonar.
Entretanto, o pneumotoérax simultaneo bilateral na fibrose cistica ¢ um achado raro. Nesse artigo ¢ descrito o caso
de uma paciente de 17 anos com fibrose cistica que cursou com pneumotorax espontaneo simultineo bilateral.
Clinicamente ela apresentou dor toracica a direita e dificuldade respiratdria progressiva. Embora o pneumotoérax
nio tenha respondido bem ao tratamento inicial (drenagem toracica), ela foi posteriormente tratada com drenagem
e pleurodese com talco, com sucesso. Sdo discutidos também a etiologia e a conduta nesta condi¢do, que esta
associada com o aumento da morbidade e mortalidade.

Descritores: Fibrose cistica/fisiopatologia; Pneumotorax; Pleurodese.

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.

Keywords: Cystic fibrosis/physiopathology; Pneumothorax; Pleurodesis.

Introducdo

A fibrose cistica ¢ caracterizada pela infla-
macao progressiva do pulmao e pela deterioracio
da funcdo pulmonar. O pneumotorax é uma
complicacdo comum em pacientes com fibrose
cistica, que podem apresentar maior morbidade
causada pela exacerbacdo das manifestacoes
respiratorias da fibrose cistica, que podem levar a
insuficiéncia respiratoria e a morte. O objetivo do
tratamento da fibrose cistica ¢ a resolucio eficaz
do pneumotorax com a prevencido da recorréncia.
Entretanto, a falta de resposta ao tratamento
inicial € comum, assim como a recorréncia,
sendo que intervengdes para evitar a recorréncia
ndo sdo mais consideradas uma contraindicacio

a um futuro transplante de pulmio. Apesar de
a pleurodese quimica e da cirurgia terem alto
indice de sucesso na prevencdo de pneumo-
torax recorrente na populacio livre de fibrose
cistica, existem poucas evidéncias na literatura
a respeito da eficacia destas em pacientes com
fibrose cistica. Neste estudo, descrevemos uma
rara apresentacdo de pneumotdrax espontaneo
em uma paciente adulta com fibrose cistica.
Além disso, discutimos a etiologia e o manejo de
pneumotdrax em pacientes com fibrose cistica,
cuja prevaléncia provavelmente aumentara,
ja que a expectativa de vida destes pacientes
continua a aumentar.
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Relato de caso

Uma paciente de 17 anos de idade com
fibrose cistica (mutacdo no gene dF508 homo-
zigoto regulador de conduténcia transmembrana
da fibrose cistica) apresentou dor toracica no
lado direito e crescente falta de ar. Apresentava
uma VEF, basal de 1,4 L (46% do predito) e era
cronicamente infectada pela cepa epidémica do
Pseudomonas aeruginosa de Liverpool (a cepa
mais contagiosa do Reino Unido) por muitos
anos, precisando de mais de seis tratamentos
com antibiotico endovenoso por ano devido as
exacerbacdes pulmonares. Nao era fumante e nido
havia tido episodios anteriores de pneumotorax.
Os exames mostraram que era dispneica, com
SpO, de 95% (em ar ambiente); a ausculta tora-
cica revelou crepitacoes grosseiras difusas usuais.
A sua VEF, caiu para 0,87 L (27% do predito),
e um uma radiografia toracica revelou pneumo-
torax bilateral: 20% a direita e uma pequena
borda apical (1 cm) a esquerda (Figura 1).

O pneumotdrax direito foi tratado com um
dreno tordcico intercostal do tipo Seldinger n° 20,
enquanto o pneumotorax esquerdo foi apenas
observado. A paciente também recebeu trata-
mento com antibioticos (meropenem, 1 g, trés
vezes ao dia; e colistina, 2 milhdes de unidades,
trés vezes ao dia), broncodilatadores e fisioterapia
respiratoria. O pneumotorax esquerdo apresentou
resolucdo sem tratamento, e o pneumotorax
direito apresentou resolucdo trés dias apds a
inser¢do do dreno tordcico. Entretanto, apds dois
dias, o pneumotdrax do lado direito apresentou
recorréncia, exigindo nova drenagem tordcica
(por 10 dias). Devido ao seu estado geral ruim,
a paciente foi tratada com pleurodese quimica
usando-se 4 g de talco em solugio salina introdu-
zido por meio do dreno de térax. Uma radiografia
de torax de controle feita 30 dias apos a avaliagcdo
inicial ndo mostrou recorréncia (Figura 2).

Discussio

0 pneumotdrax é uma complicacdo frequente
na fibrose cistica, ocorrendo em até 20% dos
pacientes adultos." Entretanto, o pneumotorax
espontaneo bilateral simultaneo na fibrose cistica
¢ raro,” sendo seu relato mais recente uma
descricdo de sua ocorréncia apos um trauma de
desaceleracdo rapida apos um salto de bungee
Jump.?) Também houve relatos de pneumotdrax
ocorrendo em pacientes depois da realizacdo de
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Figura 1 - Radiografia de tdérax mostrando
pneumotorax bilateral e infiltracdo intersticial bilateral
causados pela fibrose cistica.

técnicas de desobstrucdo das vias aéreas ou de
ventilagdo ndo-invasiva.”) Entretanto, em nossa
paciente, ndo havia histéria sugerindo uma causa
desencadeadora. A histdria natural da fibrose
cistica ¢ caracterizada por inflamacio progressiva,
levando a destruicdo da arquitetura parenquima-
tosa e & formagdo de blebs subpleurais apicais.”
Acredita-se que o pneumotorax resulte da ruptura
destes blebs subpleurais, como foi relatado em
84% dos pacientes submetidos a pleurodese
cirtrgica.©® Além disso, a hiperinsuflacio alveolar
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Figura 2 - Radiografia de torax feita 30 dias apds a
avaliacdo inicial, mostrando a resolugdo completa do
pneumotorax bilateral.
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causada pela obstrucdo do fluxo aéreo e pelo
aprisionamento aéreo pode resultar em ruptura
alveolar dentro do espaco pleural.”’ Além disso,
dados recentes do registro de pacientes da US
Oystic Fibrosis Foundation indicam que, entre
outros fatores, idade avancada, infec¢io cronica
pelo P. aeruginosae obstrucio aérea cronica estdo
associados com o aumento do risco de pneumo-
torax.”) £ provavel que a combinacio dos fatores
acima tenha sido responsavel pela apresentacdo
bilateral em nossa paciente.

O pneumotdrax estd associado a morbidade
e a mortalidade a curto e longo prazo. Em uma
apresentacdo aguda, pode resultar em restricdo
do movimento da parede tordcica, retencdo
de secrecdes, dificuldade em realizar fisiote-
rapia respiratdria adequadamente, exacerbagdo
da infec¢do, insuficiéncia respiratoria e morte.
Também ¢ um fator progndstico independente
na fibrose cistica, com 50% de mortalidade em
4 anos apds o primeiro episédio de pneumo-
térax.”? O manejo do pneumotdrax na fibrose
cistica ¢, em grande parte, baseado na evidéncia
obtida da populacdo livre de fibrose cistica, ndo
havendo ensaios randomizados e controlados
ou estudos abordando opcdes de tratamento
em pacientes com fibrose cistica. A auséncia
de resposta ao tratamento ¢ frequente, assim
como a recorréncia, com taxas de recorréncia
de até 78% no lado ipsilateral e 46% no lado
contralateral.”” Em nossa paciente, a pleurodese
quimica foi escolhida em detrimento a cirurgia
devido ao seu estado geral ruim e a gravidade
da doenca pulmonar. O talco em solugdo salina
tem sido utilizado com sucesso na prevencao do
pneumotdrax em pacientes com ou sem fibrose
cistica.™® Um estudo recente concluiu que a
pleurodese ndo ¢ uma contraindicacdo para
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um futuro transplante pulmonar em pacientes
com fibrose cistica.”’ Mais estudos abordando
0 pneumotorax na fibrose cistica (incluindo
opgoes de tratamento como o melhor momento
para a pleurodese e a melhor modalidade) sdo
necessarios, ja que esta condicio adquirira maior
importancia clinica a medida que a sobrevida
destes pacientes continua melhorando.
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