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Resumo

O hemotérax espontineo é uma complicagio rara e
potencialmente fatal da neurofibromatose. Vdrios me-
canismos patoldgicos sao descritos para a vasculopatia
associada 4 doenga: a) invasdo dos vasos por tumores
adjacentes, como shwannoma, neurofibroma ou neu-
rofibrosarcoma; b) displasia vascular com formagao de
aneurismas e estenoses®”?. Outros mecanismos envol-
vidos podem incluir patologias pleuropulmonares (in-
fecgbes com necrose, embolia pulmonar, endometrio-
se, neoplasias) e discrasia sanguinea. Os autores relatam
o caso de uma jovem de 33 anos, que recorreu ao set-
vigo de urgéncia por toracalgia superior direita, conti-
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Abstract

Spontaneous hemothorax is a rare and potentially le-
thal neurofibromatosis’ complication. Several patho-
logical mechanisms may explain the associated vascu-
lopathy: a) direct vascular invasion from adjacent
tumors such as Shwannoma, neurofibroma or neuro-
fibrosarcoma; b) vascular dysplasia with stenotic or
aneurysm formation®”?. Other mechanisms involved
may include pleuropulmonar pathologies (necroti-
zing infections, pulmonary embolism, endometriosis,
neoplasms) and blood dyscrasias. The authors descri-
be a case of a 33 years old female, who went to the ER
Service complaining with right persistent hemithora-
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nua, irradiando para o ombro e escdpula homolaterais,
sem factores de agravamento nem de alivio e com oito
dias de evolucio.

Rev Port Pneumol 2009; XV (5): 937-941

Palavras-chave: Neurofibromatose, hemotdrax es-
pontéineo.

cic pain, extending to the ipsilateral shoulder and
shoulder blade, without aggravation or relieving fac-
tors, since the last 8 days.

Rev Port Pneumol 2009; XV (5): 937-941

Key-words: Neurofibromatosis, spontaneous hemo-
thorax.
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Introdugio

Dos quatro tipos de neurofibromatose, os
mais comuns sao os tipos I e II. A neurofi-
bromatose tipo 1 (NF1) (ou doenga de Von
Recklinghausen) ¢ uma doenga genética au-
tossdmica dominante com penetragao varid-
vel, causada pela mutacio do gene NFI do
cromossoma 17 e com uma incidéncia de
1:4000 nascimentos**’. Podem surgir di-
versos tipos de lesoes: neurofibromas cuti-
neos, lesoes pigmentadas da pele (manchas
café au lair), hiperpigmentagio em zonas
nio expostas, COMO as axilas e regido ingui-
nal, hamartomas da iris (nédulos de Lisch),
macrocefalia, anormalidades articulares e
tumores de células de Schwann (neurofibro-
mas)>®. Os neurofibromas sio tumores
benignos dos nervos periféricos formados
pela proliferagao de células de Schwann e
fibroblastos. Apresentam-se como tumores
cutdneos multiplos de consisténcia eldstica.
Geralmente sao assintomdticos, mas podem
comprimir estruturas, dependendo da sua
localizagao e, nessas situagdes, poderao ocor-
rer radiculopatias, neuropatias, hidrocefalia,
hipertensao, epilepsia, entre outros*>>.
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Os doentes tém risco aumentado de desen-
volver neoplasias do sistema nervoso (neu-
rofibromas plexiformes, gliomas épticos,
ependimomas, meningiomas, astrocitomas
e feocromocitomas). Os neurofibromas
podem sofrer degeneracio secunddria
maligna?.

Encontram-se descritas lesdes vasculares em
doentes com NF1 em aproximadamente
3,6% dos casos. Estas lesdes podem envol-
ver os grandes vasos, como aorta, carétidas e
artérias renais proximais, que se podem en-
contrar rodeadas por neurofibromas gan-
glioneurofibromas, proliferagio da camada
intima e fragmentacio do tecido eldstico,
originando a formagio de estenoses e aneu-
rismas. Os pequenos vasos podem encontrar-
-se displdsicos, apresentando cinco formas
histolégicas diferentes: intima pura, intimo-
-aneurismadtica, periarteriolar nodular, inti-
ma avangada e epiteliéide®®?.

As hemorragias espontineas e macicas intra-
tordcicas sio raras e tém sido apontadas
multiplas causas: tuberculose pulmonar;
embolia pulmonar, malformagoes arteriove-
nosas, neoplasias do pulmio, ruptura de
aderéncias pleuropulmonares prévias, neo-
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plasias primitivas ou metastdticas pleurais,
endometriose da pleura, fistula arterioveno-
sa e ruptura de aneurismas vasculares®.

Na literatura apenas se encontram descritos
cerca de duas dezenas de casos de hemotd-
rax espontineo relacionado com a NF1°.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, 33 anos, racga
caucasiana, professora e residente numa al-
deia do distrito da Guarda.

Recorreu ao servico de urgéncia no dia
13.09.2002 referindo toracalgia superior direi-
ta, continua, sem factores de agravamento nem
de alivio, irradiando para o ombro e escipula
homolaterais. A dor tinha uma duracio de cer-
ca de 8 dias e havia sido medicada sintomatica-
mente pelo seu médico de familia com anti-
-inflamatério nio esterdéide, sem beneficio. A
dor era acompanhada de astenia e tosse seca.
Nos antecedentes pessoais destacava-se neu-
rofibromatose tipo I, que se associou a as-
trocitoma cerebral operado em 1992.

Ao exame objectivo apresentava palidez
cutaneomucosa, polipneia, TA: 100/62
mmHg, FC: 117 b/min, temperatura axilar:
37°C e sem adenopatias palpdveis. Na per-
cussio toricica destacava-se macicez de todo
o hemitérax direito, tal como auséncia do
murmurio vesicular na ausculta¢io pulmo-
nar do hemitérax direito e taquicardia na
auscultacio cardiaca.

Os exames complementares analiticos reali-
zados revelaram hemoglobina 8,8 mg/dl,
hematécrito 26,2% leucdcitos: 24 210/ml,
NS (88%), LDH 559 U/L, PCR 10 mg/dl,
VS 69 mm e factores da coagulacio sem al-
teragoes. Com FiO, de 21%: havia hipoxe-
mia (PCO; 30,5 mmHg, PO, 56 mmHg
com saturacio de O,91%).
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A telerradiografia do térax em PA (Fig. 1)
e perfil esquerdo (Fig. 2), realizadas a
13.09.2002, apresentavam condensacio
homogénea no campo pulmonar direito,
poupando o dpex, e a ecografia tordcica
mostrou um volumoso derrame pleural di-
reito, multisseptado.

Efectuou-se toracocentese com drenagem
de 500 ml de liquido hemadtico. O liquido
pleural apresentava amilase 82 U/L, triglicé-
ridos 45 mg/dl, proteinas 10 mg/dl, LDH
10637 U/L, PMN 82%, linfécitos 18%; o
exame directo e cultura foram negativos, a
citologia revelou quadro inflamatério agudo
e sem células neopldsicas.

A telerradiografia do térax em PA (Fig. 3) p6s-
-toracocentese era sobreponivel a anterior.

Na TC tordcica, abdominal e pélvica, reali-
zadas em 17.09.2002, observava-se um vo-
lumoso derrame pleural direito, multissepta-
do, que condicionava colapso pulmonar
total do pulmao direito. Nao havia alteragoes
pleuropulmonares significativas a esquerda.
O estudo imunolégico (ANA, ANCA,
dsDNA, ADA, ECA, imunoglobulinas,
anticardiolipinas e anti-B, glicoproteina)
nao revelou alteracoes.

Na ecografia abdominal, renal e ginecoldgi-
ca, observou-se apenas uma vesicula biliar
litidsica, sem outras alteracoes.

Foi submetida a intervencio cirtirgica (VATY)
em 19.09.2002, que revelou a presenca de um
volumoso derrame hematico, com cerca de 2,3
litros. No espago pleural havia maltiplas septa-
¢oes, com fibrina e colapso pulmonar total.
Apés a expansio pulmonar direita, o pulmao
ndo apresentava alteragoes macroscopicas.

Ao exame histolégico microscépico observou-
-se pleurite com prolifera¢o fibroblistica e in-
tenso infiltrado inflamatério agudo, bem como
massas de fibrina e codgulos sanguineos.
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Fig. 1 - Telerradiografia do térax em PA: condensag&o ho-

mogénea no campo pulmonar direito, poupando o apex,  Fig. 3 - Telerradiografia do térax em PA pés-toracocentese
fazendo sinal de silhueta com o0 mediastino e com a hemi-  mantinha a condensag&o homogénea no campo pulmonar
cupula diafragmatica direita direito, poupando o apex

Fig. 4 — Telerradiografia do térax em PA (pds-cirlrgica)
apresenta discreta opacificagdo do seio costofrénico direi-
to, provavelmente de origem sequelar

Fig. 2 — Perfil direito: condensagao pulmonar apicocaudal fa-
zendo sinal de silhueta com a hemicUpula diafragmatica direita
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Houve uma boa evolugio clinica e radiolé-
gica. Na telerradiografia do térax em PA
(Fig. 4), realizada a 28.09.2006: nao havia
alteragoes pleuropulmonares.

Discussédo

No caso apresentado pelos autores, uma
doente com antecedentes de NF1 surgiu
com hemotérax espontineo, cuja evolugio
terd ocorrido insidiosamente durante cerca
de uma semana, o que poderd explicar o fac-
to de a doente se apresentar hemodinamica-
mente estdvel, mas com significativa redu-
¢ao do hematdcrito.

O hemotérax espontineo é uma complica-
¢do rara, mas potencialmente fatal, da
NF179, As alteracoes vasculares descritas
podem originar ruptura dos vasos afecta-
dos, quer sejam de grande, médio ou pe-
queno calibre. Numa revisao japonesa de
hemotérax espontdneo em doentes com
NF1, os vasos intratordcicos mais frequen—
temente envolvidos foram os intercostais e
os subcldvios®.

Nestes doentes, 0 hemotérax pode também
ter origem no sangramento de tumores be-
nignos ou malignos intratordcicos, como
shwannoma, neurofibroma ou neurofibro-
sarcoma, ou pela invasio vascular directa
pelos tumores’.

No caso relatado, nio se encontrou causa
evidente de hemorragia intratéracica. Os
exames de imagem realizados nio revelaram
a existéncia de tumores ou aneurismas vas-
culares.

Num doente com NF1 e hemotérax espon-
taneo subito hemodinamicamente instdvel é
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necessdria toracotomia imediata®’. Nos ca-
$OS em que se encontra o vaso sangrante em
angiografia, estard indicada embolizacio
desse vaso para controlo temporirio da he-
morragia. Nao é consensual a necessidade
de toracotomia em doentes hemodinamica-
mente estdveis®’.

A doente descrita foi submetida a toracosco-
pia, que revelou um volumoso hemotérax
multisseptado com colapso pulmonar total.
A evolugio clinica foi favordvel. Numa série
de 12 casos descritos por Miura H ez al, 6
faleceram.
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