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Sindrome toracica aguda em paciente escolar com doenca falciforme:
um relato de caso

Acute thoracic syndrome in a school patient with falciform disease: a case report

Amanda Louise Bernardon dos-Santos',Cinthia Jung’, Izabel Cristina Leinig Araujo’, Paulo Ramos David Joao?

Palavras-chave: Resumo

Anemia Falciforme, Objetivo: Relatar o caso de um paciente pediatrico do sexo masculino com sindrome tordcica aguda (STA) secundaria
Priapismo, a anemia falciforme, relacionando-o com a literatura. Descrigdo do Caso: Paciente masculino, 9 anos, iniciou
Embolia Pulmonar, com quadro de forte crise algica associada a cefaleia e priapismo, sendo admitido no pronto-atendimento de um
Sindrome Toracica hospital tercidrio. Houve melhora do priapismo apds hidratagdo e analgesia com morfina. Evoluiu com STA grave,
Aguda, pneumonia e derrame pleural. Iniciou uso de cefotaxima, clindamicina e claritromicina. Necessitou de ventilagdo
mecanica, sendo encaminhado a unidade de terapia intensiva. No décimo dia apresentou sepse, sendo suspensas
a cefotaxima e a clindamicina e iniciado esquema piperacilina + tazobactam + linezolina. Manteve claritromicina.
No décimo segundo dia fez profilaxia para tromboembolismo pulmonar (TEP) com enoxaparina devido ao D-dimero
aumentado. Foi confirmado um segundo TEP apds alguns dias. Passou por trés transfusdes durante o internamento.
Progressivamente, foi melhorando. No 362 dia recebeu alta, mantendo profilaxia para tromboembolismo até retorno
e novos exames. Comentarios: Paciente teve a infeccdo e o TEP como possiveis causas para o desencadeamento da
sindrome toracica. Assim como observado na literatura, a crise algica antecipou a STA. Foram observadas alteragdes
nos exames de imagem e laboratoriais compativeis com quadros descritos por outros autores. A boa evolugdo foi
reflexo do diagndstico e do tratamento adequados.
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Keywords: Abstract

Anemia, Objective: To describe the case of a male pediatric patient with acute thoracic syndrome (ATS) in sickle cell anemia,
Sickle Cell, linking it to the medical literature. Case Description: A 9-year-old male patient, developed strong pain associated to
Priapism, headache and priapism, hence admitted to the emergency of a tertiary referral hospital. A priapism relief was noticed
Pulmonary Embolism, after hydration and morphine sedation. He developed severe acute thoracic syndrome, pneumonia and pleural effusion.
Acute Chest Syndrome, The use of cefotaxime, clindamycin and clarithromycin was started. Mechanical ventilation was necessary and the patient
Child. was sent to the intensive care unit. On the tenth day, patient developed sepsis consequently cefotaxime and clindamycin
were interrupted and piperacilin + tazobactam + linezoline were introduced. Kept clarithromycin. On the twelfth day,
he had prophylaxis for pulmonary thromboembolism (TEP) with enoxaparin due to the expanded D-dimer. A second
TEP was confirmed after some days. Three blood transfusions were needed during the hospitalization. He recovered
gradually and was discharged on the thirty-sixth day keeping on thromboembolism prophylaxis until his return for other
tests. Comments: Patient had the infection and pulmonary thromboembolism as possible causes to trigger the acute
thoracic syndrome. As observed in the medical literature, the pain crises anticipated the ATS. Alterations were observed
on the laboratorial tests and imaging exams compatible with cases described by other authors. The good progress was
the reflex from the adequate diagnosis and treatment.

INTRODUGAO na escala de coma de Glasgow. Apresentava dor tordcica, dor
em coluna lombar, dispneia, tosse, observado priapismo indo-
A anemia falciforme (AF) esta entre as anomalias mo- lor em genitalia. Hiptese diagndstica de crise algica falcémica.
nogénicas mais comuns no mundo?. No Brasil apresenta cerca No internamento, apresentou melhora da dor e do pria-
de 30.000 casos e é uma das hemoglobinopatias triadas no pismo apds analgesia com morfina intravenosa. Suspensas as
teste de pezinho'. medica¢Bes de uso continuo. Admitido na unidade de terapia
Ha homozigosidade no gene da B-globina’ e diante intensiva (UTI) devido queda dos niveis de hemoglobina de 8,8g/
da desoxigenagdo da hemoglobina (Hb) a hemacia assume dL para 6,7g/dL e presenca de infiltrado difuso na radiografia de
uma forma “falcizada™. Periodicamente, o fluxo sanguineo térax (Fig. 1), fortalecendo a suspeita de STA e tromboembolismo
medular 6sseo diminui, originando crise vaso-oclusiva com pulmonar (TEP). Iniciou-se ent3o terapia com cefotaxima, clinda-
necrose e infarto da medula e ocasionando complicagGes na micina, claritromicina. Evoluiu com sepse, havendo a necessidade
micro e macrocirculagdo, como acidente vascular cerebral e e substituigiio de cefotaxima e clindamicina por piperacilina +
tromboembolismo®. Embolos podem se deslocar e danificar os  taz0hactam (pipe-tazo) + linezolina. Realizada transfusdo com
pulmdes, gerando sindrome tordcica aguda (STA) em 40% dos concentrado de hemécias e intubago orotraqueal.

casos*® com sintomas de febre, dor, tosse, hipdxia, sibildncia,
taquidispneia e infiltrado alveolar na radiografia de torax®.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de um pacien-
te pedidtrico com STA secundaria a AF. Pretende-se avaliar as
particularidades diagndsticas, evolucdo e tratamento e rela-
cionar com a literatura, agregando conhecimento na resolugdo
de casos semelhantes.

DESCRIGAO DO CASO

Masculino, 9 anos, natural de Curitiba-PR, histdria pré-
via de anemia falciforme diagnosticada pelo teste do pezinho.
Deu entrada no pronto-atendimento do hospital terciario com
quadro de crise algica associada a febre de 38,6 2C, dispneia,
cefaleia, tosse e priapismo. Em uso continuo de hidroxiureia,
desferasirox e acido acetil salicilico (AAS). Imuniza¢des em dia.

Desde os 3 anos em acompanhamento com o servico
de hematologia. Apresentou quatro episddios de crises algicas
desde o diagndstico. Um ano antes do quadro atual, realizou
esplenectomia, evoluindo com pneumonia e sepse no pos-
-operatorio.

Na admissdo encontrava-se em regular estado geral,
choroso, ativo, reativo, palido ++/4+, hidratado, dispneico,
aciandtico, lucido e orientado em tempo e espaco, 15 pontos

Figura 1. Radiografia de térax realizada em 28 de agosto de 2019. Infiltrado
pulmonar difuso, redugdo do volume do pulméo direito, cardiomegalia.
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Devido ao D-dimero aumentado no valor de 35.493
iniciou-se profilaxia para TEP com enoxaparina. Houve me-
Ihora do padrdo respiratdrio, assim, a ventilagdo mecanica foi
reduzida. Apresentou edema de extremidades 1+/4+, estavel
hemodinamicamente. A gasometria mostrava alcalose respi-
ratdria. Sorologias virais negativas.

Apds melhora, foi extubado, inserido cateter nasal,
gasometria normal, ainda que com a presenca de taquipneia
leve. Melhora radioldgica, ainda com opacidades bilaterais. Re-
tirada da sonda vesical de demora, iniciou furosemida. No 16°
dia de internamento apresentou forte dor toracica em regido
pré-esternal com enzimas cardiacas normais. Suspeitou-se de
novo quadro de TEP, retornando uso do AAS. Apds melhora,
iniciado desmame de metadona. Recebeu alta da UTI.

A angiotomografia (Fig. 2) apontou linfonodomegalias
em mediastino, sugerindo inflamagao, causando compressao
no bronquio lobar inferior. Houve presenca de TEP e atelectasia
no pulmao direito.

Figura 2. Tomografia de térax em 18 de setembro de 2019. Aparecimento
de opacidades reticulares com hipotransparéncia em vidro fosco; bem como
opacidades justapleurais. Impressdo diagndstica no laudo: tromboembolismo
pulmonar agudo basal posterior e medial no lobo inferior esquerdo.

Apds um més de internamento, realizou-se corregdo de
hemoglobina de 8,9 para 11,5 com 280 ml de concentrado de
hemadcias. No trigésimo-sexto dia recebeu alta hospitalar, com
prescricdo de warfarina e enoxaparina domiciliar.

O paciente encontra-se dentro de um perfil epide-
mioldgico comum para o quadro apresentado - 9 anos, sexo
masculino, diagnosticado na triagem neonatal - e apresentou

um caso tipico de internamento por dor aguda com eventos
vaso-oclusivos e infec¢des concomitantes. Padrao semelhante
foi descrito na pesquisa de em um hospital da Bahia, em que,
dentre os hospitalizados com doenga falciforme, 47,6% rece-
beram diagndstico através do teste do pezinho, 57,1% eram do
sexo masculino e 45% dos casos tinham entre 6 e 12 anos®. No
estudo de Loureiro et al.” 73,5% das hospitalizacdes de anemia
falciforme ocorreram devido a episédios dolorosos, 30,4% por
infeccBes bacterianas e 15,2% com dor e infecgdo. Platt et al.?
também ressaltaram que a dor aguda é motivo mais comum
para a admissdo hospitalar nestas situagdes.

A sindrome tordcica aguda pode ser precedida por
crises vaso-oclusivas em 80% dos casos®, assim como por re-
dugdes dos niveis de hemoglobina3 e de plaquetas, fatores de
risco para necessidade de ventilagdo mecanica e complicages
neuroldgicas®. No caso relatado, observou-se redu¢do do indice
de hemoglobina antecedendo a STA seguida de necessidade
de ventilagdo mecanica, conforme a literatura.

O diagnéstico da STA normalmente é confirmado com
os achados em exames de imagem, principalmente da radio-
grafia de térax em 90% dos casos®, assim como se procedeu
com o paciente em questdo. Na literatura, o achado mais
frequente foi a consolidagao do parénquima pulmonar, sendo
o lobo médio pulmonar direito o mais acometido em criancas
e o derrame pleural em todas as idades'®. Contudo, o escolar
teve afetado o lobo inferior esquerdo e o derrame pleural
ocorreu a direita.

Houve duas possiveis causas de STA nesse paciente:
infeccdo e tromboembolismo pulmonar. As trés principais
etiologias descritas por outros autores!! sio embolia pulmo-
nar gordurosa da medula éssea necrdtica, infarto pulmonar e
infeccdes pulmonares com, respectivamente, 30, 16 e 9% dos
casos. Vichinsky et al.'? analisaram episédios da STA com qua-
dros infecciosos em 538 criangas. Dos 27 patdgenos diferentes
identificados, C. pneumoniae foi o mais frequente, seguido por
M. pneumoniae e virus sincicial respiratdrio.

Todos os enfermos com STA devem comegar antibioti-
coterapia empirica para infecgdo pneumocdcica, geralmente
com cefalosporinas de terceira geragdo?®, como a cefotaxima
utilizada no escolar. A vancomicina deve ser adicionada nos
casos graves com possibilidade de infecgdo por S. aureus re-
sistente a meticilina. O tratamento para infecgdo por bactérias
atipicas com macrolideo ou outros antibioticos também é indi-
cado®3, portanto, foram utilizadas claritromicina e clindamicina
com escalonamento para pipe-tazo. Utilizou-se linezolina na
vigéncia de sepse. Esta cobertura antibidtica foi eficiente para
tratar a infecgao.

Na sindrome tordcica aguda concentrados de hemacias
estdo indicados se ndo houver melhora nas primeiras horas,
podendo ser necessdria a exsanguineotransfusdo parcial,
visando a reduc¢do da Hb S para niveis iguais ou inferiores a
30%. Apesar do paciente em questdo ter recebido concen-
trado de hemacias posteriormente, isto ocorreu por ocasido
de outras complica¢des vaso-oclusivas. Foram realizadas
trés transfusdes durante o internamento. Correlaciona-se a
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transfusdo a remocdo dos eritrdcitos falciformes, gatilhos da
lesdo pulmonar aguda, possibilitando rapida recuperagdao em
jovens?® e resultando no aumento do hematdcrito, conforme
observado no paciente, bem como a diminuigdo de hemacias
contendo Hb S*.

Médicos assistentes a pacientes com DF devem estar
atentos as caracteristicas clinicas da STA precocemente, para
estabelecer boas estratégias de prevencgdo e gerenciamento.
As familias devem ser educadas sobre a seriedade da com-
plicacdo e a necessidade de procurar atendimento médico
imediato®!.

Atualmente, as opgOes terapéuticas mais eficazes
disponiveis para tratamento curativo da doencga falciforme
sdo transplante de medula éssea e a hidroxiureia (HU). Me-
Ihorias naimunossupressao e fenotipagem prolongada devem
aumentar a seguranca desses procedimentos!?. A eficicia
hematoldgica da HU inclui aumento significativo de nivel de
hemoglobina, de volume corpuscular médio (VCM) e de HbF,
além da diminuigdo de reticulécitos, bem como de bilirrubina
sérica, associada a uma mielotoxicidade aceitavel. A dose de
HU varia de 10 a 30 mg/kg/dia, e deve ser administrada de uma
sé vez®®. Com o peso atual, o paciente poderia ingerir até 840
mg por dia, mas deve ser considerado o risco de toxicidade e
dificuldade de uso em casa conforme a dose.

O caso relatado apresentou um bom desfecho e sucesso
na terapéutica utilizada. No acompanhamento ambulatorial
pode ser avaliada a utilizagdo das terapéuticas disponiveis,
visando a prevencdo de crises vaso-oclusivas, reducdo do
numero de internamentos e melhora na qualidade e expec-
tativa de vida. No futuro, a terapéutica com medicamentos
anti-inflamatérios, antipolimerizacdo e antiadesivos podera
oferecer novas abordagens potenciais para o tratamento da
STA,

Mesmo com diversas complicacGes, o paciente apre-
sentou um desfecho favoravel e alta apds 36 dias. Recebeu
analgesia e antibioticoterapia de amplo espectro, com re-
sultado satisfatorio. A boa evolugdo também foi reflexo do
diagnéstico precoce e do acompanhamento realizado.

Conhecer o curso natural da doenga, complicacGes
e manifestagdes clinicas é essencial para desenvolver novas
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terapias que contribuam para a melhora da qualidade e da
expectativa de vida para os pacientes com DF.
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