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CASO CLINICO/CLIN I CAL CASE 

Hemorragia Alveolar Difusa - a prop6sito 

de urn caso clinico de Hemossiderose 
Pulmonar ldiopatica. 

Diffuse Alveolar Hemorrhage - with respect to a clinical 

case of Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis. 
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RESUMO 

Devido a sua raridade, a Hemorragia Alveolar 

Difusa (HAD) e muitas vezes urn diagnostico esque-

cido. Os autores apresentam uma revisilo desta 

entidade a prop(lsito do caso clinico de urn homem 

de 71 anos, internado por febre, tosse seu, falencia 

respiratoria progressiva e com o diagnostico de 

admissilo de pneumonia da comunidad e. Os exames 

efectuados foram compativeis com HAD e apos 

ｲ･｡ｬＮｩｺ｡ｾｩｯ＠ de biOpsia pulmonar cirUrgica foi admiti-

do Hemossiderose Pulmonar ldiopatica como 

diagnostico de exclusio. 
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ABSTRACT 

Due to its rarity, tbe diffuse alveolar hemorrhage 

(DAH) is very often a forgotten diagnosis. The 

authors present a revision of this entity, in relation 

to a clinical case of a 71 years old men, who was 

admitted b) fever, dry cough, progressive respira-

tory failu re and community-acquired pneumonia as 

admission's diagnostic. The exams performed 

suggested DAH and after chirurgical pulmonary 

bjopsy, idiopathic pulmonary hemosiderosis was 

established by exclusion. 
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lNTRODllCAO 

A HemorragJa Alveolar D1fusa (HAD) caracteriza-

-se pela existencia de sangue nos espa((os alveolares 

( 1 ). 0 seu ､ｾ｡ｧｮＶｳｴＱ｣ｯ＠ requer urn elevado grau de 

ｳ ｵｳｰ･ｩｾｯＮ＠ porque a trlade class1ca que a caracteriza 

- hemoptlscs, anem1a e infiltrados na radiografia do 

t6rax- nem sempre ocorre (2,3). A HAD pode surgir 

em varios contextos, como. por exemplo, doen9as 

1munol6gicas, altera9oes da coagulayao, doen<;as 

mtecciosas, patolog1a card1aca e renal (3). 

Clinicamente apresenta-se com hemopnscs cuJa 

intenstdade pode vanar, de macu;:as a lige1ras Alguns 

doentes nao refcrcm hemoptises, constatando-se 

apenas tosse seca, toracalgia e dispneia (2). No exame 

objectivo podemos encontrar febre. taquipneia, sina1s 

de preencbimento alveolar e semiologia de outras 

doenyas sistemicas, o que pode ser uti I no dia&rn6sti-

co diferencial da HAD (1 .2). 

Laboratonalrnente verifica-sc h1poxem1a e ane-

mia Quando ex1ste envolv1mcnto renal pode ocorrcr 

uremia, proteinuria e hematuria (3) 

Em termos imagiol6gtcos. manifesta-se tipica-

mente com mfiltrados btlatera1s, poupando os verti-

ces e os angulos costofrenicos, podcndo estes infiltra-

dos serem mais exuberantes de um dos !ados ou 

mesmo unilaterrus Classicamente, consideram-se tres 

pad roes radiolog1cos caracterlst1cos ( 1 ): 

- condensa<;ao com broncograma aereo, tip1co 

das HAD agudas. podendo ocorrer pulmao 

branco bilateraL 

- padrao em vidro despolido, mats frequente em 

doentes com exacerba((oes hemorragicas; 

- ｭｩ｣ｲｯｮｯ､ｵｬ｡ｾｯ Ｎ＠ caracteristica sobretudo das 

fonnas cr6nicas, relac1onada com a ｰｲ･ｳ･ｮｾ＠ de 

aglomerados de macrofagos com hemossidcnna 

Quando a HAD cessa, estes infiltrados corne((am 

a regredir em 48 horas com desaparcci.mento radio16-

glco em duas semanas (1.3.4). 

Deve ser sempre efectuada broncofibroscopia com 

Lavado Bronco-Alveolar (LBA). Em termos endos-

c6picos. pode existir apenas sangue no lumen bron-
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quico. A conragem diferencial celular do LBA mostra 

normal mente subida dos eritr6citos e dos macr6fagos 

( I ) A existencia de um valor superior a 20 a 30% de 

macr6fagos com hemosstdenna pela colorac;ao de 

Perls, estabelece o d1agnosuco de HAD ( 1 ). Tendo 

em considerat;ao que hcmossidenna demora 50 a 72 

horas para entrar nos macrMagos. se o LBA for feito 

numa fase muito precoce, podem ocorrer falsos 

negativos ( l.S). 

As provas funciona1s respuat6rias mostram 

frcquentemente wna sindroma restritiva com hlpoxe-

mm cum aumento da d1fusao do monoxido de carbo-

no em 30° o, dcv1do a ｣｡ｰｴ｡ｴ［ｾｯ＠ a urn entad a deste gas 

pelos eritr6citos livres. nonnalizando 48 horas ap6!> 

a suspensao da HAD (2.4,6). 

Quando a HAD se acompanha de insuficiencia 

renal recente deveni ser efectuada bi6psia renal ( 1 ) . 

Em rela<;ao a bi6psia pulmonar. este exarne s6 deve 

ser realizado quando nao ex1ste outro me10 de fazer o 

d1agn6srico, uma vez que esta tecnica apresenta 

alguns riscos (3) Nestcs casos, o exame anatomo-pa-

tol6brico nao apresenta aspectos muito especificos. 

Pode ser observado sangue nos alveolos, macr6fagos 

com hernossiderina e aspectos de capilarite, que 

consiste na infiltra<;ao de neutr6filos inteiros e frag-

mentados nos capilares pulmonares (3) 

A imunofluorescencia e uma tecnica de extrema 

utilidade, que conjuntamente corn a bi6psia renal e 

pulrnonar se revela mutto rendivel no diagn6stico 

diferencial das d1ferentes ent1dades clinicas que 

pod em cursar com HAD ( 1,2,3.4 ). 

No Quadro I apresenta-se uma proposta de aborda-

gem diagn6stica da I lAD assentc ern exames clm1cos 

e laboratoriais facilmente acessfveis. 

A conjugac;ao dos resultados apresentados no 

Quadro [com exan1es histo16gicos e de imunonuo-

resccncJa permitem cstabelecer urn diagn6stico mais 

preciso (Quadro II) 

Actualmente, e consensual o recurso a corncotera-

pla em todas as causas de HAD (2,3.4). 0 que se 

preconiza e a metilprednisolona endovenosa, na dose 

de I g/dia, durante 3 a 5 dias, segutda de prednisolona 

oral, I -2 mg/Kgld, ate a supressao da HAD. Nessa 
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QUADROI 

HAD com envolvimento renal e Ac AMB e 
• Sind rome de Goodpasture. 

Nas fases iniciais pode niio haver evidencia de lesao renal 

HAD com envolvirnento renal 

• sem evidencia de doenca imunol6gica 

Pneumonia a Leglonella ou uremia 

• com evidencia de doenca imuool6gica. 

Glomerulonefrite idiop:hica rapidameme progressiva, 

Vasculites e conectivites 

HAD scm envolvimento renal e com evidencia de doenca 

imuno16gica 

• Vasculites e conectivites 

HAD sem cvidencia de envolvimento renal e imunol6gico: 

• Hemossiderose pulmonar idiopiltica, diatese hemomigica, 

fam1acos. cstenose mitral. imunossupressao. traumatismo 

toracico. 

(adaptado de 7) 

(6). Quanto a plasmaferese, OS trabalhos existentes 

ｳｾｯ＠ unanimes, demonstrando a sua vantagem no 

Sindrome de Goodpasture. Contudo, ｳｾｯ＠ necessarios 

mais estudos para se poder concluir do seu valor 

noutras entidades (3,6). 

CASO CLiNICO 

Doente do sexo masculino, 71 anos, ｲ｡ｾ｡＠ branca, 

arquitecto reformado, fumador de 50 UMA e com 

antecedentes pessoaJs de P-talassemia mmor e 

epis6dios esporadJcos de ･ｸｰ･｣ｴｯｲ｡ｾ｡ｯ＠ hemopt6ica. 

Tres anos antes. tinha efectuado terapeutica antibaci-

lar para tuberculose pulmonar sem ｣ｯ ｮｦｩｲｭ｡｣［Ｚｾｯ＠

bacteriol6gica. 

Tres dias antes do intemamento, o doente inicia 

subitamente febre alta (39-40°C) e tosse seca. Por 

ausencia de melhoria ap6s terapeutica smtomatica, 

recorreu a urn Servic;:o de Urgenc1a de urn Hospttal 

QUADRO U 

Patologias: Pulmio 

II istopatologia lmunoftuorescencia 

Goodpasture Capilarite Depositos 

Lineares 

Wegener Capilarite + -
Granulomas 

Poliangite Capilarite -

Microscopica 

LED Capilarite Depositos 

Granulares 

Hemossiderose Capilarite -

altura devera ser iniciado o desmame da corticotera-

pia durante quatro a seis semanas (2,3). 

E igualmente consensual a utiJizac;:ao de imunos-

supressores sempre que existe envolvimento renal 
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Rim Serologia 

H istopatologia lmunofluorescencia 

Varia vel Depositos AcAMB 

Lmeares 

Necrose Pauci-imune An ca.! An car 

Segmcntar 

Necrose Pauci-imune Anca! Anca, 

Segmentar 

Variavel Depositos ANA 

Granulares 

- - -
(adaptado de I} 

Central. Realizou radiografia do t6rax (Fig. 1) e e 

dectdido o seu intemamento com o diagn6stico de 

pneumoma da comumdade. lnicia terapeutica com 

cefuroxima c claritromictna. 
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Fig. 1 

Dois dias depois do intemamento, ocorre agrava-

mento clinico, raillol6gico (Fig. 2) e gasometrico (pH. 

7,31 , PaC02: 36,2 mm Hg, Pa0 2: 42mmHg, 

HC03 -: 18,4 mmoi!L, Sa02: 73,9%, FI02: 50%), 

tendo sido transferido para uma Unidade de Cuidados 

Intensivos Pneumol6gicos e submetldo a ventilac;:ao 

mecanica. Ap6s a enlubac;:ao endotraqueal 

documenta-se a presenc;:a de sangue vivo nas vias 

aereas inferiores. 

Fig. 2 
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A hip6tese de pneumonia da comunidade foi 

mantida e alargou-se o espectro antibi6tico, 

associando-se a piperacilina-tazobactam e a gentami-

cina a claritromicina. Foram colhidas amostras para 

exame bacteriol6gico das secrec;:oes br6nquicas, 

hemoculturas e exames serol6gicos para a Legionel/a 

pneumophila, Mycoplasma pneumomae e virus 

respirat6rios. 0 hemograma revelou uma anemia 

microcitica e hipocr6mica, tendo-se efectuado tera-

peutka de reposic;:a.o. 

Por persistencia das hemoptises nos dois dias 

seguintes, admitiu-se a hip6tese de se tratar de uma 

hemorragia alveolar difusa Foi decidido, entao, 

realizar estudo mais pormenorizado da :func;:ao renal 

e cardiaca e doseamentos imuno-serol6gicos, entre 

outros, ANA, ANCt\, ANCAc, anticorpos anti mem-

brana basal (Ac AMB) e imunoglobulinas. Reali-

zou-se, igualmente, broncofibroscopia com LBA para 

pesquisa de macr6fagos corn hemossiderina Inicia no 

mesmo dia corticoterapia com metilprednisolona na 

dose de I g endovenoso diario. 

Os exames da func;ao renal e cardiaca nao revela-

ram alterac;:oes significativas e a investigac;:ao bacteri-

ol6gica e serol6gica foi negativa. Nos l 0 dias seguin-

tes ocorre melhoria clinica, pelo que e mudada a 

corticoterapia para via oral. 

Cerca de 48 horas ap6s o inicio da corticoterapia 

oral verifica-se reaparecirnento de hemoptises. A 

T AC toracica, entretanto realizada, revelou conden-

sac;:ao de ambos os lobos inferiores com broncograma 

aereo, mais exuberante a direita (Fig. 3). Os estudos 

desenvolvidos para as hip6teses diagn6sticas de 

vasculites e conectivites foram negativos, o dosea-

mento das imunoglobulinas estava dentro dos val ores 

de referencia e o estudo da anemia revelou uma 

sideremia e transferrina baixas com ferritina muito 

elevada 

Nesta altura, foram conhecidos os resultados dos 

exarnes ao LBA, que documentarn 15% de macr6fagos 

com hemossiderina. Apesar de ter sido realizado 48 

horas ap6s o inicio das hemoptises, este valor nao 

excluia definitivamente a hip6tese de se tratar de uma 

HAD, sendo reintroduzida a corticoternpia endovenosa. 
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Fig. 3 

0 doente continuou ventilado com bemoptises 

persistentes. Repetiram-se os exames bacteriologicos 

das ｳ･｣ｲ･ｾｯ･ｳ＠ bronquicas e a TAC toracJca Este 

exame mostrou urn agravamento das lesoes anterior-

mente descritas, esbovando cavitayao (Fig. 4). 

Isolam-se nas secre¢es bronquicas Pseudomonas 

aeruginosa e Candida albicans, substituindo-se a 

Fig. 4 
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antibioterapia por meropenem, amicacina e anfoteri-

cina B lipos6mica, de acordo como TSA. 

A ausencia de urn diagnostico conclusivo, as 

multiplas hip6teses etiologicas ainda posslveis com 

implicavoes terapeuticas dispares e um valor inferior 

a 20% de macr6fagos corn hemossiderina no LBA 

motivarnm a realizayao de biopsia pulmonar cirUrgica 

Enviaram-se fragmentos para exame bacteriologico, 

micobacteriol6gico, histopatol6gico e imunofluo-

rescencia Estes exames foram todos negativos e apenas 

a observayao histopato16gica mostrou evidencia de 

bemorragia alveolar com multiplos macr6fagos com 

hemossiderina e aspectos de fibrose pulmonar. 

0 doente manteve-se com hemoptises e em 

situaviio clinica critica, tendo iniciado imunossupres-

sores (azatioprina). 0 doente faleceu do is dias depois 

e apos 40 dias de internamento hospitalar. 

Admitiu-se hemossiderose pulmonar idiop<itica 

como diagn6stico final de exclusao. 

DISCUSSAO 

A hemossiderose pulmonar e uma causa excepcio-

nalmente rara de HAD (3). Pensa-se que esta doenva 
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nao tenha uma base genetka, embora tenham sido 

descritos casos de hemossiderose pulmonar idiopati-

ca entre primos (3) 

Ocorre mais frequentemente em ｣ｲｩ｡ｮｾ｡ｳ＠ e adultos 

jovens (3,8). 0 doente mais novo descrito na literatura 

tern 4 meses de idade eo mais velho, 62 anos (8.9). 

Nas ｣ｲｩ｡ｮｾ｡ｳ＠ verifica-se uma mcidencia igual em 

ambos os sexos, enquanto na idade adulta e mais 

frequente no sexo masculino (8.9). 

A hemossiderose pulmonar e a causa de hemorra-

gia alveolar que mais frequentemente evolui para 

fibrose pulmonar (8). Normal mente nao existe envol-

vimento extrapulmonar, nomeadamente renal. No 

en tanto, pode ocorrer hepatoesplenomegalia e adeno-

patias general izadas em 20% dos casas, sendo estas 

mais frequentes ao nivel dos hilos pulmonares e 

mediastina (4,8,9). 

0 quadro clinico destes doentes c variavel , paden-

do-se distinguir quatro ･ｶｯｬｵｾｯ･ｳ Ｚ＠

- cerca de 25% dos doentes apresentam remis-

sao espont§nea (7.9); 

- alguns doentes evoluem com ､ｯ･ｮｾ｡＠ ligeira 

sem hemoptises, apresentando apenas anemia 

e dispneia (9), 

- outros doentes podern cursar com hemoptises 

recorrentes com ･ｶｯｬｵｾ｡ｯ＠ para fibrose pulmo-

nar e insuficiencia respirat6na progressiva (9) 

- por fim, nalguns casas pode ser uma ､ｯ･ｮｾ｡＠

rapidamente evolutiva para a morte por hemor-

ragia alveolar ｭ｡｣ｩｾ｡＠ (9). 

Laboratorialmente esta entidade clinica apresenta 

urna anemia microcitica hipocr6mica, com siderenua 

baixa, transferrina normal ou aumentada e depositos 

de ferro nonnais (9). Os depositos de ferro normais 

devem-se ao facto do ferro aprisionado a hemosside-

rina dentro dos macr6fagos nao estar disponivel para 
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a sintese da hemoglobina (3). Alguns doentes podem 

apresentar uma subida da lgA, que e mais frequente 

nas crianvas (9), em cerca de SO% dos doentes ocor-

rem aglutininas frias (8,9) e os resultados irnuno-

serol6gicos sao sempre negativos (3,8.9). 

Os exames ｨｩｳｴｯｬＶｧｾ｣ｯｳ＠ pulmonares podem mostrar 

sangue nos alveolos, macr6fagos dispersos com hemos-

siderina e aspectos inespecificos de capilarite. A 

lmunofluorescencia e tambem negativa(8). 

Em conclusao, o diagn6stico de hemossiderose 

pulmonar s6 pode ser efectuado ap6s exclusao de 

todas as outras causas de hemorragia alveolar e 

aproximadamente 1/3 a 1/2 dos doentes morrem nos 

primeiros tres anos ap6s o inicio dos smtomas, 

normalmente por hemorragia alveolar severa (3) 

Em relayao ao caso clinico apresentado, mere-

ce-nos particular referencia a idade ｡ｶ｡ｮｾ｡､｡＠ do 

doente, com idade superior ao caso do doente ma1s 

velho descrito na literatura. A ｳ･ｭ･ｬ｢｡ｮｾ｡＠ com os 

dados encontrados na revisao bibliognilica, constata-

mos o facto do doente ser do sexo masculino, apre-

sentar um quadro clinico com hemoptises recorrentes 

e evoluc;ao para fibrose pulmonar sem envolvimento 

extrapulmonar, os exames imuno-serol6gicos e de 

imunofluorescencia serern negativos eo diagn6st1co 

ter s1do estabelecido por exclusao. 

Os antecedentes pessoais de P-talassemia mmor e 

a reaJizavao de multiplas transfusOes nao nos perm i-

tem valorizar os resultados obtidos no estudo da 

anemia e podem justificar por si s6 as ､ｩｦ･ｲ ･ ｮｾ｡ｳ＠

encontradas nos doseamentos da transferrina e da 

ferritina De igual modo, a fern tina e um reagente de 

fase aguda. 

As angustias diagn6sticas colocadas por este 

doente no decurso do internarnento favoreceram o 

recurso a urn exame invasivo de alto risco. 
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