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Resumo

Objetivo: Alertar o pediatra sobre a possibilidade do diagnós-
tico de hemossiderose pulmonar idiopática na infância, nos casos de
anemia associada à doença pulmonar crônica.

Métodos: Este artigo descreve a hemossiderose pulmonar idio-
pática em criança de 6 anos de idade, documentada histopatologica-
mente e faz uma revisão sobre o tema.

Resultados: Criança de 6 anos de idade com quadro prévio de
anemia e doença pulmonar caracterizada por chiado no peito, pneu-
monia de repetição e baqueteamento digital, internou para investiga-
ção diagnóstica, ocasião na qual apresentou súbita deterioração
respiratória associada à hemoptise, quando foi submetida à biópsia
pulmonar cuja análise histopatológica foi compatível com Hemos-
siderose Pulmonar. Iniciada corticoterapia com boa resposta inicial,
porém houve novo surto de hemorragia pulmonar após dois meses e
meio de terapia, desta vez fatal.

Conclusões: A hemossiderose pulmonar idiopática deve ser
lembrada como possibilidade diagnóstica em crianças com anemia
e quadro pulmonar crônico. Este caso ilustra bem essa possibilidade.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(2): 149-152: hemossiderose,
doença pulmonar crônica.

Abstract

Objective: To alert pediatricians about the possibillity of child-
hood Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis, in cases of anemia
associated with chronic lung disease.

Methods: This article documents a case of Idiopathic Pulmo-
nary Hemosiderosis in a 6 year-old child, with histopathological
documentation, and reviews it against published literature.

Results: A 6 year-old child with history of anemia and lung
disease characterized by wheezing, recurrent pneumonia and digital
clubbing was admitted to the hospital for investigation, where he
suffered sudden respiratory failure and hemoptysis.He was submit-
ted to a lung biopsy which showed a histopathological diagnosis
compatible with pulmonary hemosiderosis. Therapy with high doses
of corticosteroids was initiated with a good early response.  After two
and a half months of therapy he had a new bleeding episode,
culminating in death.

Conclusions: Idiopathic Pulmonary Hemosiderosis should be
included as a possible diagnosis of children with anemia and chronic
lung disease. This case is a good example.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(2): 149-152: hemosiderosis, chronic
lung disease.
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Introdução

A hemossiderose pulmonar idiopática (HPI) é uma
doença rara que, em cerca de 80% das vezes, acomete
pacientes na faixa etária pediátrica1. Sua raridade, talvez,
resida no fato de ser subdiagnosticada2, sendo muitas vezes
considerada anemia normocítica e normocrômica de difícil
tratamento. O retardo no diagnóstico pode determinar o
reconhecimento da doença numa fase na qual já existe
fibrose pulmonar, com conseqüente piora do prognóstico3.

Este artigo relata um caso e discute aspectos referentes
a essa enfermidade.

Relato de Caso

Criança do sexo masculino, 6 anos de idade, procedente
de Itapeva, São Paulo, com história de chiado no peito dos
7 meses aos 3 anos de idade. Com 3 anos teve anemia que
necessitou de transfusão sangüínea. O quadro estabilizou-
se dos 3 aos 5 anos, quando voltou a apresentar chiado no
peito com alguns episódios de cianose de extremidades e
labial e epistaxe. Há 1 mês, tratou pneumonia em outro
serviço, recebendo alta com terbutalina e dexametasona,
medicações que ainda fazia uso por ocasião da admissão em
nosso serviço.

Exame Físico: criança em bom estado geral, corada,
com peso de 15,780 kg (percentil 2,5 – 10; Marques,1982),
estatura de 108 cm (percentil 10; Marques,1982). Freqüên-
cia cardíaca de 90 bpm (batimentos por minuto) e respira-
tória de 26 ipm (incursões por minuto) com saturação
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arterial de 95% à oximetria de pulso. Semiologia cárdio-
respiratória demonstrando íctus palpável no quinto espaço
intercostal esquerdo na linha hemiclavicular, bulhas rítmi-
cas e normofonéticas em dois tempos com sopro sistólico
de +++/6+ em bordo esternal esquerdo, aumento do diâme-
tro ântero-posterior do tórax com abaulamento à direita e
com ausculta pulmonar sem ruídos adventícios. Abdômen
distendido com fígado palpável a 3cm do rebordo costal
direito, endurecido de superfície nodular; baço não palpá-
vel. Sem alterações neurológicas. Presença de baquetea-
mento digital em mãos e pés (Figura 1).

Exames Complementares: radiografia convencional de
tórax na admissão (Figura 2). Hemograma com 12.700
leucócitos/mm³ sendo 1% bastonetes, 67% segmentados,
1% eosinófilos, 1% basófilos, 23% linfócitos, 7% monóci-
tos; hemoglobina de 12,1 g%; hematócrito de 36,4% e
270.000 plaquetas/mm³; VHS 49 mm (1 hora); teste de
Itano negativo. Dosagem de imunoglobulinas por nefelo-
metria: IgE 159 UI/ml, IgG 1.798 mg%, IgM 241,2 mg%.
Coagulograma normal. Pesquisa de gordura fecal pelo
Sudam III negativa. Urina I com traços de proteína. Provas
de função hepática e renal normais. Eletrocardiograma com
escapes nodais. Ecocardiograma com discreto aumento de
câmaras direitas com sinais de hipertensão da artéria pul-
monar e insuficiência tricúspide leve.

No segundo dia de internação (DI), apresentou súbita
palidez, cianose, tosse seca e taquipnéia (freqüência respi-
ratória de 72 ipm), freqüência cardíaca de 120 bpm, oxime-
tria de pulso com saturação de 63% (em ar ambiente),
sibilância difusa sendo caracterizada agudização da insufi-
ciência respiratória. A gasometria arterial com fração ins-
pirada de oxigênio de 60% mostrou PaO2 de 66,6 mmHg e
PaCO2 de 31,9 mmHg. Com esse quadro, foi admitido na
Unidade de Terapia Intensiva Pediátrica (UTIP) com insu-
ficiência respiratória. A radiografia de tórax mostrava infil-
trado do tipo misto: intersticial com áreas de alveolização
(Figura 3). Necessitou de intubação traqueal e ventilação
pulmonar mecânica, quando apresentou sangramento por
cânula traqueal sendo levantada a hipótese de HPI.

No primeiro dia de internação na UTIP, foi submetido
à biópsia pulmonar a céu aberto que, macroscopicamente,
revelou áreas hemorrágicas. À microscopia, observaram-se
espaços alveolares preenchidos por hemáceas e macrófa-
gos, contendo hemossiderina, pneumonite crônica intersti-
cial com fibrose difusa, muscularização de septos, hemos-
siderose de lâminas elásticas de vasos sangüíneos e focos de
hemorragia alveolar recente (Figura 4).

Na UTIP, recebeu vancomicina, ceftriaxone, sulfame-
toxazol-trimetoprim e metilprednisolona na dose de 1 mg/
kg de peso/dose a cada 6 horas, e foi suspensa a alimentação
a base de leite de vaca e derivados. Os antibióticos foram
mantidos até o 5° DI na UTIP, quando foi concluída a
análise histológica acima descrita, sendo mantido o cloran-
fenicol. Apresentou progressiva melhora ventilatória pos-
sibilitando o desmame do ventilador até a extubação no 7°
DI na UTIP. No 18° DI, a metilprednisolona foi substituída
pela prednisona na dose de 2 mg/kg de peso/dia em uma
única tomada diária.

Recebeu alta da UTIP no 23° DI, sem sintomas respira-
tórios. Teve investigação sorológica para citomegalovírus
e HIV negativas. Fundo de olho e pressão intra-ocular
normais.

Três semanas após a alta, foi reduzida a prednisona de
2 para 1 mg/kg/dia em 3 etapas: 1 semana de 1,5; 1 semana
de 1,2 e depois, 1 mg/kg/dia. Nessa consulta, já se apresen-
tava com fáscies cushingóide e queda de cabelos e não
respeitava mais a orientação de dieta de exclusão de leite e
derivados.

Um mês após o primeiro retorno, foi reduzida a dose de
prednisona para 1 mg/kg/dia em dias alternados. Foi rein-
ternado após 1 semana com reagudização do quadro respi-Figura 1 - Baqueteamento digital de quirodáctilos à admissão

Figura 2 - Radiografia de tórax à admissão, mostrando infiltra-
do intersticial reticular, envolvendo principalmente
os terços médio e inferior de ambos os pulmões,
sendo maior o comprometimento à esquerda, e es-
pessamento da cisura horizontal
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Figura 4 - Achados histopatológicos da biópsia pulmonar.
Material corado pela técnica de Perls, com aumento
de 200 vezes. Permite a visualização do pigmento
siderótico em macrófagos alveolares, no interstício
da parede alveolar e na lâmina elástica das arteríolas
que mostram aspecto fraturado

Figura 3 - Radiografia de tórax após agudização, mostrando
infiltrado tipo misto (intersticial com áreas de alve-
olização, esparsas em ambos os pulmões, principal-
mente em terços inferiores, sendo mais importante à
esquerda) e espessamento da cisura horizontal

ratório e febre. Reintroduziu-se metilprednisolona na dose
de 1 mg/kg/dose a cada 6 horas, e o paciente apresentou
melhora progressiva, recebendo alta em 9 dias com predni-
sona em 2 mg/kg/dia. Foi orientado a regredir a dose até 1
mg/kg/dia e retornar após 3 semanas. Porém, faltou a esse
retorno. Em 1 mês e meio, como não retornava, foi conta-
tada cidade de origem, que nos informou do óbito do
paciente após uma exacerbação aguda da insuficiência
respiratória, quando foi levado ao pronto socorro local,
onde chegou em óbito. Não foi submetido à necrópsia.

Discussão

A HPI é uma doença rara que se caracteriza pela tríade:
hemoptise, anemia ferropriva e infiltrado parenquimatoso à
radiografia de tórax. Porém, alguns autores incluem outros
sintomas respiratórios como tosse, sibilância e taquipnéia
recorrentes3-6. O quadro clínico também consta de hiper-
termia e hepatoesplenomegalia em 20% dos casos1. A
sobrevida média é de 3 anos7. No caso estudado, todos
esses achados foram observados, com exceção da espleno-
megalia.

Sua patogênese é obscura, existindo várias teorias a esse
respeito. A maioria delas refere-se a fatores auto-imunes8.
A correlação com fatores auto-imunes é sugerida pelo fato
de a hemorragia alveolar encontrada na HPI ser similar
àquela observada em outras doenças auto-imunes como o
lúpus eritematoso sistêmico; pelo fato de doenças auto-
imunes, como a doença celíaca, terem incidência aumenta-
da nos portadores de HPI9; e porque o uso de imunossupres-
sores determina melhora do quadro.

Há referências da associação de HPI com hipersensibi-
lidade à proteína do leite de vaca, primeiramente descrita
por Heiner e Seas10. Existe participação da resposta imune
tipo I (imediata) e tipo IV (tardia). Isso foi observado
clinicamente e em ensaios laboratoriais que demonstraram
aumento da histamina e da eosinofilia periférica em pacien-
tes com HPI que receberam leite de vaca11.  Por esse motivo
o paciente em questão recebeu a orientação de excluir leite
de vaca e derivados da sua dieta, recomendação que não foi
seguida.

O diagnóstico da HPI só pode ser firmado após exclu-
ídas outras causas de hemorragia pulmonar como estenose
mitral, hipertensão venosa crônica, periarterite nodosa,
granulomatose de Wegener, Síndrome de Goodpasture,
etc. Seu diagnóstico pode ser sugerido pelo quadro clínico,
porém exige-se a confirmação anatomopatológica por bióp-
sia pulmonar (céu aberto ou transbrônquica) ou lavado
broncoalveolar em que se devem encontrar siderófagos. O
encontro de siderófagos no lavado gástrico também sugere
o diagnóstico.

Na atualidade,o lavado broncoalveolar é indicado para
diagnosticar a etiologia em casos de hemorragia pulmonar,
devido a ser exame relativamente simples, pouco agressivo
e com boa sensibilidade e especificidade12. Entretanto,
neste paciente optou-se pela realização de biópsia pulmo-
nar à céu aberto pelo fato de a criança estar instável quanto
a índices de oxigenação e ventilação e estar sendo subme-
tida à ventilação pulmonar mecânica com parâmetros ven-
tilatórios elevados.

Os achados histopatológicos são presença de macrófa-
gos carregados de hemossiderina (siderófagos) no parên-
quima pulmonar, hiperplasia linfóide, impregnação férrica
da membrana basal e fibras elásticas, porém nenhum é
patognomônico de HPI. Esses achados coincidem com os
encontrados em nosso paciente.
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A radiografia pode ser normal no início da doença,
porém a evolução mostra opacificação retículo-nodular em
regiões periilares e bases, poupando ápices e seios costofrê-
nicos. Essas imagens podem migrar ou desaparecer. Poste-
riormente as alterações são permanentes com acentuação
do infiltrado periilar e cardiomegalia.

A maioria dos casos responde ao uso de corticóides,
principalmente no controle da hemorragia aguda, com
alguns casos de corticodependência e até corticorresistên-
cia. Na crise aguda, recomenda-se o uso de metilpredniso-
lona na dose de 1 a 2 mg/kg/dose a cada 6 horas. Na
prevenção de recidivas, preconiza-se o uso de prednisona.
Foram observados benefícios no uso de liposteróides (de-
xametasona-palmitato incorporado em lipossomo) no con-
trole da crise aguda, com menores efeitos adversos e maior
concentração no sítio de ação13. O caso discutido pode ser
definido como corticodependente, pois apresentou exacer-
bação do quadro em duas tentativas de regressão do corti-
cóide, apresentando boa evolução no aumento de sua dose.

Em pacientes corticorresistentes, com episódios recor-
rentes de risco de vida ou com deterioração progressiva da
função pulmonar, pode-se indicar terapia com imunossu-
pressores. Azathioprina tem sido freqüentemente usada,
porém, quando não há resposta terapêutica com essa droga,
pode-se indicar a ciclofosfamida com remissão do quadro
e sem efeitos adversos14. Há relatos de controle das crises
com cloroquina, que além de poder ser eficaz, tem menos
efeitos colaterais que os imunossupressores. Essa droga,
porém, necessita de controles oftalmológicos regulares
devido à sua toxicidade retiniana5,15.

Conclusão

No presente caso, trata-se de hemossiderose pulmonar
idiopática, pois outras doenças de base foram afastadas.

O diagnóstico foi feito de imediato e, apesar da terapêu-
tica instituída, não foi possível evitar uma hemorragia
pulmonar maciça, que culminou em óbito.

Sabe-se que o prognóstico dessa doença é variável,
depende da freqüência e da gravidade dos episódios hemor-
rágicos, e que apesar da prevenção com corticóide, a
hemorragia pulmonar maciça e fatal pode ocorrer.
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