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Paciente de 27 anos, usuária de cocaína, apresentando
hemoptise e dispnéia progressiva de início 48 horas an-
tes da internação, sem outros sinais e sintomas. Sorolo-
gias para doenças infecciosas, doenças do colágeno e
vasculites negativas. Exame de urina tipo I. Tomografia
computadorizada de tórax com infiltrado alveolar difuso,
principalmente em lobo inferior esquerdo. Submetida a
biópsia pulmonar por toracoscopia para esclarecimento
diagnóstico. Histopatológico mostrou capilarite e hemor-
ragia alveolar difusa. Tratada com pulsoterapia com este-
róide e ciclofosfamida, obteve boa resposta clínica e ra-
diológica. Recentemente descrita, a capilarite pulmonar
pauci-imune é caracterizada pela presença de capilarite
pulmonar isolada e sorologias para doenças auto-imunes
negativas. (J Pneumol 2003;29(4):217-20)

A 27 year-old female patient, cocaine user, presenting
hemoptysis and progressive dyspnea with onset 48 hours
prior to hospital admission, without any other signs or
symptoms. Serum tests for infectious diseases, collagen
disorders and vasculitis were negative. Urinalysis was type
I. Computed tomography of the chest showed diffuse al-
veolar infiltrate, affecting mainly the lower left lobe. A
thoracoscopic lung biopsy was performed to clarify the
diagnosis. The histopathological findings showed capilla-
ritis and diffuse intra-alveolar hemorrhage. Treated with
steroid and cyclophosphamide pulse therapy, a good clini-
cal and radiographical response was obtained. The re-
cently described pauci-immune pulmonary capillaritis is
characterized by the presence of isolated pulmonary
capillaritis and negative serum testing for auto-immune
diseases.

Key words – Hemorrhage. Pulmonary alveoli/physiopathology.

INTRODUÇÃO

Capilarite pulmonar resultando em hemorragia alveo-
lar difusa ocorre, principalmente, em associação com vas-
culites sistêmicas (mais freqüentemente, a granulomatose
de Wegener e a poliangiite microscópica), mas também
associada a doença vascular do colágeno (particularmen-
te, o lúpus eritematoso sistêmico), a doença anticorpo
antimembrana basal glomerular e a agentes exógenos (por
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exemplo, isocianatos) ou a drogas (como a D-penicilami-
na).(1) Capilarite pulmonar pauci-imune ocorre na ausên-
cia de manifestações clínicas extrapulmonares e com so-
rologias para doenças auto-imunes negativas.(2,3)

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 27 anos, publicitária, sem
relato de doença prévia, não tabagista, com história de
tosse e hemoptóicos de início 48 horas antes da interna-
ção. Cerca de seis meses antes havia apresentado os mes-
mos sintomas, com remissão espontânea. Na anamnese
dirigida referia uso esporádico de cocaína, inclusive coin-
cidente com os dois episódios de hemoptise.

A radiografia de tórax mostrava infiltrado misto em lobos
inferiores, predominantemente à esquerda. Internada para
investigação diagnóstica, realizou tomografia computado-
rizada de alta resolução (TCAR) de tórax, que evidenciou
infiltrado misto difuso, principalmente em lobos inferiores
(Figura 1). Na broncofibroscopia observaram-se sangue
em toda a árvore respiratória e lavado broncoalveolar
hemorrágico. Evoluiu com hemoptise e dispnéia progres-
siva, necessitando de internação em unidade de terapia
intensiva. Os testes sorológicos para doenças do coláge-
no (FAN, FR), vasculites sistêmicas (ANCA, anticorpo anti-
membrana basal) e doenças infecciosas, incluindo anti-
HIV, foram negativos. Anticorpo antifosfolipídeo negativo.
Complemento normal. Pesquisa de BAAR, PCR para Myco-
bacterium tuberculosis e pesquisa direta para fungos,
no LBA, foram negativas. EAS, bioquímica e coagulogra-
ma sem anormalidades. O hemograma mostrava anemia.
Ecocardiograma sem alterações. A paciente foi, então,
submetida à biópsia pulmonar (lobos médio e inferior) atra-

vés de videotoracoscopia. O laudo histopatológico foi
compatível com vasculite de pequenos vasos (capilarite) e
hemorragia alveolar (Figura 2).

Iniciada, a seguir, pulsoterapia com 1g/dia de metil-
prednisolona. Após três dias de tratamento, devido à gra-
vidade do caso e persistente piora clínica, optou-se pelo
início de pulsoterapia com ciclofosfamida associada a pred-
nisona 1mg/kg/dia. A realização de plasmaférese foi con-
siderada, mas não iniciada devido à melhora clínica. Uti-
lizou fluxos elevados de oxigênio (sob macronebulização),
não havendo necessidade de ventilação mecânica. Evo-
luiu com melhora progressiva dos sintomas e do infiltra-
do pulmonar, obtendo alta hospitalar após 17 dias de in-
ternação.

Figura 1 – TCAR com infiltrado misto difuso predominante em lo-
bos inferiores

Figura 2 – Septo alveolar com evidente exsudato neutrofílico com
apagamento da parede capilar, associado a hemorragia (HE, 400x)

Figura 3 – TCAR realizada seis meses após a alta hospitalar com
regressão do infiltrado
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TCAR (Figura 3) realizada seis meses após a alta mos-
trou regressão completa do infiltrado pulmonar e, após
10 meses de acompanhamento, a paciente se mantém
assintomática.

DISCUSSÃO

Este relato de caso refere-se a uma paciente jovem que
apresentou, como manifestação inicial de doença, sín-
drome de hemorragia alveolar difusa, caracterizada pela
presença de hemoptise, tosse, anemia, infiltrado pulmo-
nar difuso e lavado broncoalveolar hemorrágico.

A hemorragia alveolar difusa é uma manifestação clíni-
ca grave associada ou não a uma doença auto-imune,
podendo ser a primeira manifestação de doença. A he-
moptise é o sintoma mais característico, porém está au-
sente em 33% dos casos.(3,4)

A investigação dos pacientes com suspeita de vasculite
envolve desde a história clínica, exame físico, exames la-
boratoriais, sorologias para doenças auto-imunes e, fre-
qüentemente, a biópsia, que representa o padrão ouro
no diagnóstico. Não há evidência na literatura que sugira
aumento da morbidade ou da mortalidade desses pacien-
tes, quando submetidos a biópsia pulmonar.(3) Consi-
derando a necessidade de tratamentos prolongados e a
toxicidade dos mesmos, é fundamental a busca do diag-
nóstico correto. Neste caso, todos os exames realizados
para esclarecimento diagnóstico foram negativos, incluin-
do testes sorológicos para vasculites ou doenças do colá-
geno, e não havia manifestação clínica extrapulmonar
(como sinusite, hematúria, púrpura palpável), sendo indi-
cada a biópsia pulmonar por toracoscopia.

Descrita recentemente, a capilarite pulmonar pauci-
imune é uma vasculite de pequenos vasos restrita ao pul-
mão e sem evidências clínicas ou sorológicas de doença
do colágeno ou vasculite sistêmica associada.(2-4) No exa-
me histopatológico observam-se infiltração de neutrófilos
e edema da parede alveolar com necrose fibrinóide da
parede dos capilares, resultando em extravasamento de
hemácias, fibrina e fragmentos de neutrófilos para os es-
paços alveolares.(5) Os achados histopatológicos desta pa-
ciente foram de capilarite necrosante pulmonar e hemor-
ragia alveolar difusa sem evidência de doença infecciosa,
o que, associado a testes sorológicos negativos, permitiu
firmar esse diagnóstico.

Pulsoterapia com metilprednisolona 1g/dia IV por três
a cinco dias é o tratamento de escolha. Pode ser associa-
da, ainda, ciclofosfamida oral ou, nos casos mais graves,
pulsoterapia.(3,6) A plasmaférese tem sido utilizada nos
casos resistentes ao tratamento clínico, apesar de sua efi-
cácia em casos de hemorragia alveolar difusa não relacio-
nada à síndrome de Goodpasture ainda estar sem com-
provação científica.(1) No caso apresentado, a resposta

ao tratamento ocorreu poucos dias após o início da tera-
pia imunossupressora. Apesar da ciclofosfamida tradicio-
nalmente ter efeito mais tardio, a possibilidade de ação
sinérgica com o corticóide justificou seu uso sob a forma
de pulsoterapia.(7) Mesmo com boa resposta clínica, o tra-
tamento desses pacientes deve ser prolongado, devendo-
se estar atento aos efeitos colaterais das drogas e tam-
bém à possibilidade de recidiva.

Os relatos existentes na literatura associando hemorra-
gia alveolar difusa ao uso de cocaína referem-se apenas a
sua forma ácida e termoestável (crack). Embora hemopti-
se ocorra em 6 a 26% dos usuários de crack, a patogêne-
se da hemorragia alveolar difusa relacionada a esta droga
ainda não está bem estabelecida.(8-10) Existem relatos re-
centes de vasculite associada ao uso de 3,4-metilenodio-
ximetanfetamina, conhecida como ecstasy. Como os usuá-
rios de drogas ilícitas comumente fazem uso de mais de
uma substância em curto período, identificar um único
responsável pode ser difícil.(10) Esta paciente admitiu ape-
nas o uso de cocaína inalada. Devemos lembrar que a
hemorragia alveolar difusa relacionada ao crack se resol-
ve espontaneamente de forma rápida e que sua relação
com o achado histopatológico de vasculite ainda não está
bem definida na literatura, o que torna este diagnóstico
improvável.(9)

Concluindo, nos casos de hemorragia alveolar difusa
com sorologias negativas, a biópsia pulmonar deve ser
realizada pela possibilidade de vasculites soronegativas
(vasculite pauci-imune). Nesse caso, a associação de pul-
soterapia com metilprednisolona e ciclofosfamida parece
ter sido benéfica, justificando sua consideração em casos
graves.

Em casos semelhantes, a investigação do uso de dro-
gas ilícitas deve sempre ser feita.
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