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Resumo

As pneumonias eosinofilicas constituem um grupo
heterogéneo de quadros clinicos que podem compro-
meter unicamente as vias aéreas, o parénquima pul-
monar, ou ambos, caracterizado pela presenca de eo-
sinofilia alveolar e infiltrados pulmonares, com ou
sem evidéncia de eosinofilia no sangue periférico’.

A pneumonia eosinofilica crénica idiopdtica (PECI),
descrita por Carrington® em 1969, ¢ uma doenga pul-
monar eosinofilica rara, de etiologia desconhecida,
caracterizada por eosinofilia periférica, infiltrados
pulmonares na telerradiografia tordcica e excelente
resposta a corticoterapia.

A PECI afecta geralmente mulheres de meia idade,
sendo os sintomas mais comuns a tosse, a dispneia, a

febre e a perda de peso?.

Abstract

The eosinophilic pneumonias are a heterogeneous
group of pulmonary disorders, which may compro-
mise only the air ways, the pulmonary parenchyma,
or both, characterised by alveolar eosinophils and in-
filtration of pulmonary tissue, with or without pe-
ripheral blood eosinophilia'.

Idiopathic Chronic Eosinophilic Pneumonia (ICEP),
detailed description was by Carrington® in 1969, is a
rare eosinophilic lung disease, of unknown actiology,
characterised by peripheral blood eosinophilia, chest
radiograph infiltrates and prompt response to corti-
costeroid therapy.

ICEP most commonly affects women of middle age
and usual symptoms are cough, dyspnea, fever and
weight loss?.
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Os autores apresentam um caso de PECI numa mu-
lher jovem, de 21 anos, raga caucasiana, nao fumado-
ra e sem antecedentes patoldgicos relevantes.
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The authors present a case of ICEP in a young wo-
man, 21 years old, non-smoker and previously

healthy.
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As pneumonias
eosinofilicas sdo
classificadas em
primarias (idiopéaticas
ou intrinsecas) e
secunddrias
(extrinsecas)
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Introducéio

As pneumonias eosinofilicas (PE) represen-
tam um grupo heterogéneo de doengas pul-
monares caracterizado por eosinofilia alveo-
lar (>25%) e infiltrados pulmonares, com
ou sem evidéncia de eosinofilia no sangue
periférico.?

Sao classificadas em primdrias (idiopdticas
ou intrinsecas) e secunddrias (extrinsecas),
segundo a identificacio do contexto etiol6-
gico especifico e os distintos padrées clini-
co-imagioldgicos.

A pneumonia eosinofilica crénica idiopdtica
(PECI) é uma entidade clinica rara, caracte-
rizada por infiltragao alveolar e intersticial
de eosindfilos, de etiologia desconhecida,
podendo ocorrer em qualquer idade, embo-
ra seja mais frequente entre a 4.2 ¢ a 5.2 dé-
cadas de vida, no sexo feminino (2:1) e na
raga caucasiana. Manifesta-se de forma su-
baguda, em algumas semanas, traduzindo-
-se no estabelecimento progressivo de sinto-
mas respiratérios e sistémicos, sendo o
intervalo médio, entre o seu inicio e o diag-
néstico, de cerca de 4 meses.

Os sintomas mais comuns sio: tosse (90%),
dispneia (57%) e toracalgia de tipo pleuritico,
associados a febricula (87%), sudorese noctur-
na, astenia e perda ponderal moderada (57%).

PDRTUGUESA

O exame objectivo é habitualmente inespe-
cifico, evidenciando, em cerca de 1/3 dos
doentes, sibilancia ou crepitagoes a auscul-
tagao pulmonar.

Cerca de 90% dos doentes apresenta eosi-
nofilia no sangue periférico (> 6%), sendo a
eosinofilia alveolar um elemento universal
na PECI, frequentemente superior a 40%.
Além disso, pode verificar-se uma percenta-
gem elevada de neutréfilos, linfécitos e/ou
mastocitos.

Do ponto de vista funcional, define-se por
uma sindroma restritiva moderada a grave,
podendo cerca de 1/3 dos doentes manter
normal a sua fun¢ao pulmonar.
Imagiologicamente, caracteriza-se pela pre-
senga de opacidades alveolares periféricas,
de limites mal definidos, com uma densida-
de que varia do vidro despolido a consolida-
¢3o com broncograma aéreo, constatando-
-se que em 1/4 dos doentes existem
infiltrados migratérios. Habitualmente, evi-
dencia um padrao radiolégico descrito como
0 negativo fotogrifico do edema pulmonar —
distribuicdo bilateral simétrica e periférica.
O diagnéstico de PECI assenta nos dados
clinicos, laboratoriais (nomeadamente o
LLBA), imagioldgicos e, sobretudo, na ex-
clusao de outras entidades patoldgicas que
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também cursem com eosinofilia pulmonar.
Embora o prognéstico dos doentes com
PECI tratados seja excelente, a maioria ne-
cessitard de terapéutica continuada com bai-
xas doses de corticdide oral, a fim de preve-
nir recidivas’.

A propésito desta entidade clinica, os auto-
res descrevem o caso de uma jovem, sem an-
tecedentes patolédgicosrelevantes, discutindo-
-se a etiologia, o diagnéstico diferencial e as
particularidades desta situagio.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, 21 anos, raca
caucasiana, nio fumadora, natural e resi-
dente na Lousa, que recorre ao servico de
urgéncia dos HUC por tosse produtiva com
expectoragio mucosa, por vezes mucopuru-
lenta, e dispneia sibilante com cerca de 2
meses de evolugdo, que se acompanhava de
toracalgia direita e perda ponderal nio
quantificada. Negava hipertermia. Sem re-
feréncia a antecedentes pessoais ou familia-
res relevantes.

Referia que o inicio dos sintomas coincidiu
com o uso de produtos de limpeza no local
de trabalho (espago mal ventilado).

Ao exame objectivo a doente apresentava-se
consciente, orientada, colaborante, eupnei-
ca, apirética e normotensa.

A auscultagio pulmonar apresentava um
murmurio vesicular simetricamente audivel,
acompanhado de roncos dispersos no hemi-
térax esquerdo e a auscultagio cardiaca era
ritmica e sem sopros audiveis.
Analiticamente apresentava uma PCR de
0,4 mg/dl, uma Hb de 14,8 g/dl ¢ uma leu-
cocitose de 13100/pl.

A gasometria arterial (FiO,21%) mantinha-
-se em valores normais.

REVISTA PDRTUGUESA DE

A radiografia do térax (PA) evidenciou um
foco de consolidagio no campo pulmonar di-
reito com cerca de 3 cm de didmetro (Fig. 1).
Foi medicada com amoxicilina e 4cido cla-
vulinico e pedida a realizagio de TAC de
alta resolucao (TAC-AR) do térax, em am-
bulatério, tendo sido orientada para a con-
sulta externa de pneumologia.

A data da consulta, a doente referia ligeira
melhoria dos sintomas, coincidente com a
mudangadolocal de trabalho, apresentando-
-se eupneica e com sibilincia expiratéria
discreta a auscultagao pulmonar.

A TAC toricica inicial nao demonstrou al-
teracoes relevantes.

Foram solicitados vdrios exames comple-
mentares de diagnéstico, dos quais se desta-

cam os seguintes:
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Fig. 1 - Radiografia do térax (PA) mostrando foco de consolidagao no pulméao direito
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Eosinofilia do sangue periférico de
4900/l (37,4%).

Testes cutineos de alergia standard ne-
gativos e prova de provocagio com me-
tacolina positiva a 4.2 diluigao.

Estudo funcional ventilatério mostran-

do uma sindroma restritiva ligeira (CVF
—76,7%, VEMS - 74,4%, VEMS/CVF
— 84,4, CPT - 75,9%) e a avaliacao da
capacidade de difusio alveolo-capilar
pelo monédxido de carbono encontrava-
-se ligeiramente diminuida (DLCO SB
- 62,3%).

Fig. 2 - Radiografia do térax (PA) evidenciando varios focos de consolidacéo
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Realizou nova radiografia do térax (PA) que
revelou a presenca de focos de consolidagao,
bilaterais, o mais extenso a esquerda (Fig. 2).
O estudo radiogrifico dos seios perinasais
nao apresentou alteragdes relevantes.
Atendendo as alteragdes presentes nos exa-
mes complementares de diagndstico, a doente
foi internada para estudo.

Dos exames realizados durante o interna-
mento, salientam-se as seguintes alteragdes:

— Leucocitose de 12600/pl, com eosinofi-
lia de 32,4%, PCR de 0,8 mg/dle VS de
18 mm na 1.2 hora.

— Os imunocomplexos circulantes esta-
vam elevados (18,3 pg/ml). Os autoan-
ticorpos foram negativos e os valores das
imunoglobulinas A, D, G, E, normais.
O exame parasitoldgico das fezes foi ne-
gativo.

— ATAC-AR do térax revelou a presenga de
bronquios de paredes espessadas e de
bronquiectasias sediadas nos lobos infe-
riores, 4reas de vidro despolido nas regioes
pulmonares superiores, de predominio
periférico, assumindo o aspecto de conso-
lidagao em algumas dreas, adenopatias na
loca de Barety, subcarinais e hilares bilate-
rais, sem derrame pleural (Fig. 3).

— A broncofibroscopia nio evidenciou al-
teragdes endobronquicas. O aspirado
brénquico era bacteriologicamente ne-
gativo e a sua citologia em esfregaco
composta por células bronquicas cilia-
das reaccionais e células inflamatérias.
Nao existiam células neopldsicas.

O liquido da lavagem broncoalveolar (LLBA)
mostrou uma alveolite eosinofilica (n.° total
de células — 350/mm?3, com 43% de eosiné-
filos e uma relacio CD4/CD8 de 0,6).
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Fig. 3 — TAC-AR do tdrax que revela: brénquios de paredes espessadas e bronquiectasias nos lobos inferiores; éreas de vidro despolido
nos lobos superiores e de predominio periférico, assumindo o aspecto de consolidagcéo em algumas &reas; adenopatias na loca de Barety,

subcarinais e hilares bilaterais

A histologia da peca de bi6psia transbronqui-
ca (lobo inferior direito) revelou um retalho
de tecido conjuntivo laxo, com células epite-
liais dispersas, nao permitindo o seu reconhe-
cimento diagndstico através deste exame.
Estabelecido assim o diagnéstico de PECI, a
doente foi medicada com prednisolona
Img/kg/dia, tendo-se verificado, nao sé a
resolu¢do sintomdtica completa, como a
normalizacio da eosinofilia periférica e a re-
cuperacio das alteragoes funcionais ventila-
torias e imagioldgicas (Figs. 4 € 5).

Discusséo

A PECI é uma entidade clinica rara, caracte-
rizada por infiltragio alveolar e intersticial
eosinofilica de etiologia desconhecida, po-

REVISTA PDRTUG

dendo ocorrer em qualquer idade, embora
seja mais frequente entre a 4.2 ¢ a 5.2 déca-
das de vida, no sexo feminino (2:1) e na po-
pulagio caucasiana’.

Os doentes iniciam a sintomatologia alguns
meses antes do diagndstico, com dispneia
progressiva, tosse, febricula, fadiga, sudore-
se nocturna e moderada perda ponderal.
A tosse, que ¢ geralmente seca no inicio, po-
dendo ser produtiva, mucéide, com a evolu-
¢ao da doenga, é um sintoma habitualmente
presente. A dispneia é geralmente ligeira ou
moderada. As hemoptises e os sintomas ex-
trapulmonares nio sio comuns. Cerca de
dois tercos dos doentes referem anteceden-
tes de atopia®.

As manifestagoes extrapulmonares (artral-
gias, nédulos subcutineos ou sinais de vas-
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Fig. 4 (A e B) — Radiografia do térax (PA e perfil esquerdo) de aspecto normal

culite, anomalias electrocardiogréficas ST-T,
pericardite aguda, alteragao das provas he-
pdticas, mononevrite multiplex e sintomas
abdominais devidos a enterite eosinofilica)>¢
sa0 pouco frequentes, embora em alguns ca-
sos possa preceder ou sobrepor-se a sindro-
ma de Churg-Strauss.

Histéria prévia de asma estd presente em
52% dos casos na série de Marchand®. A in-
suficiéncia respiratéria aguda necessitando
de ventilacio mecinica é muito rara na
PEC’.

Alguns doentes relatam antecedentes de
“pneumonia’ recorrente resistente a anti-
bioterapia®.

O exame objectivo é geralmente inespecifi-
co, expressando-se em cerca de 1/3 dos
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doentes por sibilincia ou crepitagdes a aus-
cultagao pulmonar®?.

A eosinofilia na expectoragio e no LLBA ¢
frequente, porém a eosinofilia periférica e
uma IgE sérica elevada nao estao presentes
em todos os casos'’. Eosinofilia sanguinea
(>6%) ¢ demonstrada em 60% a 90% dos
doentes, enquanto a do LLBA (>40%) ocor-
re geralmente em todos os casos'!.
Analiticamente, hd elevacio da VS (> 60
mm/1.2h) e da PCR2,

Os niveis séricos de IgE encontram-se eleva-
dos em 50 a 60% dos doentes (até 1000 UI/
/ml), traduzindo a grande percentagem de
casos com fundo atdépico’.

A radiografia de térax evidencia como ca-
racteristica principal a presenca de consoli-
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Fig. 5 — TAC-AR do térax com resolugao completa das alteragdes

dagbes homogéneas, geralmente bilaterais,
na periferia do pulmao'?, sendo este padrio
descrito por muitos autores como o 7egativo
da imagem do edema pulmonar.

Os infiltrados pulmonares migratdrios estao
presentes em cerca de 25% dos casos. No
entanto, a cavitagao, a atelectasia e o derra-
me pleural sdo raros®.

A TAC-AR do térax é til nos casos em
que hd forte suspeita do diagndstico, mas
nos quais a radiografia do térax nio apre-
senta alteracoes sugestivas. Revela, habi-
tualmente, dreas em vidro despolido e es-
pessamento linear dos septos, apresentando
adenopatias mediastinicas em cerca de
50% dos doentes'®.

Pelo que diz respeito ao estudo funcional, a
PECI caracteriza-se por um distirbio ventila-

REVISTA PDRTUG

torio restritivo, moderado a grave, podendo
ocorrer obstrugao, sugerindo bronquiolite as-
sociada ou mesmo sindroma de Churg-
-Strauss!®. Existe disttirbio da difusio dos
gases através da membrana alveolocapilar,
evidenciado por uma PaO, inferior a 60
mmHg em cerca de 2/3 dos doentes, associa-
da geralmente a hipocapnia e redu¢io da
DLCO em 50% dos doentes®!3. Contudo,
cerca de 1/3 dos doentes pode manter uma
fungao pulmonar normal®. O diagndstico de
PECI baseia-se nos dados clinicos, laborato-
riais (particularmente o estudo do LLBA),
imagioldgicos e na exclusio de outras patolo-
gias que se associam a eosinofilia pulmonar.
Na maioria dos casos, a biépsia pulmonar
raramente ¢ necessdria para estabelecer o
diagnéstico.
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O diagnéstico diferencial da PEC inclui in-
fecgoes (especialmente tuberculose e doen-
cas ﬁ’lngicas, como a criptococose), sarcoi-
dose, sindroma de Loeffler, pneumonia
intersticial descamativa, bronquiolite obli-
terante com pneumonia em organizagao,
pneumonia de hipersensibilidade crénica e
granulomatose de Wegener!'.

A remissio espontinea desta afecgio rara-
mente ocorre, podendo até evoluir para um
padrio de fibrose pulmonar®'”.

Os corticosterdides constituem a base do
tratamento, com excelente resposta e total
recuperagio clinica, funcional e imagiol6gi-
ca, como sucedeu no presente caso clinico. A
maioria dos autores recomenda doses iniciais
de prednisolona entre 0,5-1 mg/kg/dia, com
redugdo progressiva da dose e duracio total
do tratamento de 6 a 12 meses. A aborda-
gem terapéutica com 40-60 mg/dia de pred-
nisolona proporciona a defervescéncia em 6
horas, regressao dos sintomas (80% casos) e
da eosinofilia periférica em 24 a 48h, desa-
parecimento da hipoxemia em 2 a 3 dias e
melhoria imagiolégica (70% casos) em 8 a
15 dias. A auséncia total de sintomas dd-se
em 2 a 3 semanas e a normalizagio imagio-
16gica completa ocorre em 2 meses®'>.

O prognéstico ¢é favordvel, mas as remissoes
espontineas raramente ocorrem em doentes
nao tratados (< 10%), pelo que o inicio da
terapéutica estd indicado logo que se faca a
exclusdo de outras etiologias de eosinofilia
pulmonar. A tendéncia actual ¢ de suspen-
der a corticoterapia apds seis meses nos pa-
cientes sem asma grave, jd que esquemas te-
rapéuticos mais prolongados nao tém
demonstrado a diminui¢io do nimero de
recidivas apds a sua suspensio. Contudo,
num estudo recente, a corticoterapia pro-
longada foi necessdria na maioria dos casos,
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jd que 69% dos doentes seguidos por mais
de um ano ainda continuavam sob trata-
mento devido a recidivas frequentes ou a
presenca de asma grave®.

Entretanto, foi sugerido que a prevencio
das recidivas poderia ser controlada com su-
cesso através do uso de corticosteréides ina-
lados (fluticasona 880pg duas vezes por
dia'®), introduzidos antes da descontinua-
¢ao da corticoterapia sistémica. No entanto,
a sua eficdcia nao estd completamente de-
monstrada, pelo que a sua institui¢do ainda
se mantém controversa.

Conclusées

Com base neste caso, tecem-se algumas con-
sideracoes no que diz respeito ao diagndsti-
co de PECI, a qual exige um elevado grau de
suspeicdo, baseando-se num quadro clinico
e imagiolégico compativel, associado a de-
monstracio de eosinofilia alveolar e/ou san-
guinea.

Reforga-se a importancia da corticoterapia na
PECI ap6s exclusao de outras causas de eosi-
nofilia periférica, bem como a sua eficicia
clinica, analitica, funcional e imagiolégica.
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