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Resumo

As complicagées respiratérias do lapus eritematoso
sistémico (LES) podem atingir cada elemento do
aparelho respiratério, sendo relativamente frequentes
como manifestagao inicial desta patologia e ocorren-
do em 60-80% dos doentes durante o curso da doen-
¢a. Os autores relatam o caso de uma doente lapica
com uma manifestagio respiratéria raramente reco-
nhecida, cuja abordagem diagndstica e tratamento
ainda representam um desafio clinico.
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Abstract

Respiratory complications of systemic lupus erythe-
matosus may involve every element of the respiratory
system and are relatively common as the initial man-
ifestation of this disease occurring in 60-80% of pa-
tients during the course of the disease. The authors
report a case of a lupic patient with a respiratory
manifestation rarely recognized which diagnostic ap-
proach and treatment still represents a clinical chal-
lenge.
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Introducéio

A sindroma do pulmio encolhido é uma
manifestagao respiratéria do LES raramente
descrita, caracterizada pela triade de disp-
neia, diminuicio dos volumes pulmonares e
alteragoes funcionais restritivas. A sua verda-
deira prevaléncia ¢ desconhecida, sendo uma
doencga raramente descrita na literatura. Os
mecanismos fisiopatolégicos envolvidos sao
multiplos, estando na base das manifestacoes
clinicas, funcionais e radiolgicas uma dis-
fungao diafragmdtica de origem neuromus-
cular com diferente grau de gravidade. Os
autores apresentam o caso clinico de uma
doente ldpica com queixas de dispneia de
longa data e de agravamento progressivo cuja
investigacdo culminou no diagndstico de
sindroma do pulmio encolhido.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, de 24 anos, raca
caucasiana, doméstica, com diagnéstico de
LES desde Agosto de 2007, definido segundo
os critérios ACR (derrame pleural e pericddi-
co, Ulceras orais, poliartrite, 75/ malar, pro-
teintria, anticorpos anti-ADN e ANA positi-
vos), medicada com prednisolona 10 mg e
difosfato de cloroquina 250 mg. Foi enviada a
consulta de Pneumologia em Margo de 2009
para esclarecimento de quadro de dispneia
subaguda acompanhada por toracalgia de
caracteristicas pleuriticas com um ano e meio
de evolugao, que tinham motivado multiplas
recorréncias a servicos médicos. Ao exame ob-
jectivo a doente apresentava 7zsh malar em asa
de borboleta, eupneica em repouso com respi-
ragio tordcica preferencial e um indice de
massa corporal >30. A auscultagio cardfaca
apresentava taquicardia sinusal. O exame do
térax mostrava diminuicao da amplitude dos
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movimentos respiratdrios e diminuicio global
do MV. Os testes de laboratério nao mostra-
vam alteragoes relevantes, nomeadamente o
valor dos D-dimeros estava dentro da normal-
idade e havia auséncia de anticorpos antifosfo-
lipidicos. As radiografias simples do térax du-
rante as vdrias recorréncias ao servico de
urgéncia revelavam principalmente diminui-
¢ao dos volumes pulmonares, opacidades em
estria bibasais (que em TAC mostraram tratar-
-se de atelectasias laminares, excluindo
qualquer outra alteragio pleuroparenquima-
tosa) e elevagio de ambas as hemictpulas
(Figs. 1 e 2). A cintigrafia de ventilagao/per-
fusao apresentava baixa probabilidade de
tromboembolismo pulmonar (nio foi realiza-
da angio-TAC pulmonar por alergia ao
produto de contraste). O ecocardiograma
transtordcico era normal. A doente foi sub-
metida a estudo funcional respiratério, cujos
resultados estio resumidos no Quadro I. As
alteracoes funcionais eram compativeis com
uma grave alteragio restritiva, com DLCO
ajustada para VA normal e diminuigio mar-
cada das pressdoes médximas dos musculos

Fig. 1 — Radiogra a simples do térax pdstero-anterior que
mostra diminuicdo dos volumes pulmonares, elevagéo das
hemictpulas diafragmaticas e opacidades em estrias bibasais
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Fig. 2 - TAC do térax sem contraste que mostra opacidade
em faixas densas bibasais

respiratorios. A prova de esfor¢o cardiopul-
monar mostrou intolerincia ao esfor¢o por
limitago ventilatéria (restri¢ao grave) com re-
sposta cardiovascular normal. Face ao diag-
néstico de base da doente, as caracteristicas
clinicas, os achados radiogrificos e as alter-
agoes funcionais observadas, fez-se o diagnés-
tico de sindroma do pulmao encolhido con-
firmado por fluoroscopia diafragmatica, que
mostrou auséncia de movimentos diafrag-
maticos. Adicionalmente, com a intenc¢io de
excluir a presenca de miopatia secunddria a
corticoterapia, realizou electromiografia, que

Quadro | - Estudo funcional respiratério inicial

Litros % Ref
FVC 0,76 25%
FEV1 0,59 22%
VC 0,76 25%
TLC 1,61 39%
DLCO/VA 91%
MIP 34%
MEP 48%

Gasimetria arterial: pO, 77,3 pCO, 35,2

REVISTA PDRTUGUESA DE

foi normal. Do ponto de vista terapéutico,
optou-se por incrementar a dose de corticoides
para 20 mg de prednisolona por dia, em des-
mame prolongado, associando-se azatioprina
na dose de 150 mg por dia, aminofilina 225
mg 2 vezes ao dia e beta2-agonista de longa
acgio (salmeterol 50 mcg) 2 vezes ao dia.
Além do tratamento farmacolégico, a doente
foi incluida num programa de reabilitagao
respiratéria. A evolugio clinica foi favordvel
com atenuagio gradual das queixas de disp-
neia e toracalgia. Do ponto de vista funcional,
a doente apresentou melhoria lenta, mas pro-
gressiva, dos valores de FEV1, FVC, VC, MIP
e MEP (Figs. 2 e 3). Nao apresentou compli-
cacoes relacionadas com o tratamento.

Discussdo

O shrinking lung syndrome, literalmente sin-
droma do pulmio encolhido, representa uma
das manifestagoes do LES de mais complexo
diagnéstico, condicionando  repercussoes
respiratdrias incapacitantes. A sindroma ¢
caracterizada por dispneia nio explicada por
outra doenga ou complicagio cardiopulmo-
nar, volumes pulmonares diminuidos sem
alteragoes  pleuroparenquimatosas, padrio
funcional restritivo e elevagio do diafragma.
A sua exacta prevaléncia continua indetermi-
nada. Embora alguns autores refiram uma
prevaléncia de 18-27%?'2, apenas cerca de 70
casos estao descritos na literatura®, levando 2
consideracio a importancia do conhecimento
da sindroma e das suas caracteristicas. A sua
patogénese continua por esclarecer, embora
vdrios estudos sugiram a interac¢ao de multi-
plos mecanismos fisiopatoldgicos. Para expli-
car a disfunc¢io diafragmadtica, alguns autores
sugerem uma origem neuropdtica (neuropa-
tia desmielinizante ou degeneracio axo-
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Fig. 3 - Evolugao dos pardmetros funcionais apds inicio do tratamento
FVC= capacidade vital forcada; FEV1= volume maximo expirado no 1.2 segundo; CPT= capacidade pulmonar total; CV= capacidade vital
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Fig. 4 — Evolug@o dos valores de Pl max e PE max apds inicio do tratamento

Pl max= presséo inspiratéria maxima; PE max= presséo expiratoria maxima
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nal)*>¢, outros miopdtica com a existéncia de
fibrose diafragmdtica ou justadiafragmadtica
difusa e atrofia muscular®”. E razodvel pensar
que estes mecanismos possam conjuntamente
e em diferente medida contribuir para o de-
senvolvimento da sindroma.

A apresentacio clinica ¢ caracterizada por disp-
neia de inicio subagudo e progressiva ao longo
de semanas ou meses e toracalgia pleuritica
inexplicada®. A radiografia do térax mostra vo-
lumes pulmonares diminuidos sem evidéncia
de alteragoes pleuroparenquimatosas, a excep-
¢ao de atelectasias laminares bibasais. A TAC do
térax confirma os achados da radiografia sim-
ples. O estudo funcional respiratério revela um
padrio restritivo com DLCO ajustada para o
volume alveolar normal. A reducio caracteris-
tica do MIP e MEP reflecte as alteragbes dos
musculos respirat6rios. Outros exames comple-
mentares para sustentar o diagndstico e confir-
mar o envolvimento diafragmdtico so a fluo-
roscopia e a estimulagio eléctrica do nervo
frénico, sendo este Ultimo um procedimento
doloroso e nio disponivel em todos os centros.
O diagndstico desta complicagio pulmonar
exige um alto indice de suspeita, a presenca de
sintomatologia compativel, o despiste de outras
complicagoes pulmonares do lipus que se
possam manifestar com sintomatologia so-
breponivel (pleurisia lapica, pneumonia in-
fecciosa, pneumonite lipica, tromboembo-
lismo pulmonar), a identificagio de alteragoes
radioldgicas tipicas juntamente com padrio
restritivo no estudo funcional respiratério,
com diminui¢io das pressoes musculares.

O curso clinico da doenca mostra uma
tendéncia para a estabilizago', embora tenham
sido descritos casos de deteriora¢io progres-
siva da funcdo respiratéria com necessidade
de oxigenoterapia e ainda um caso fatal de
faléncia respiratéria. O tratamento desta sin-
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droma é controverso, nio existindo um es-
quema terapéutico protocolizado, variando
firmacos e dosagens entre os autores. Exis-
tem relatos de beneficios com corticoterapia,
isoladamente ou associada a outros agentes
imunosupressores®®, bem como com xanti-
nas'® e beta2-agonistas de longa accio, devi-
do ao efeito inotrépico positivo sobre os re-
ceptores beta do musculo diafragma?.
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