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INTRODUCAO

A Sindrome do Pulm&o Encolhido (SPE) € uma complicagéo respiratéria
rara de doengas autoimunes sistémicas, como Sindrome de Sjogren, Esclerose
Sistémica, Artrite Reumatoide e, principalmente, Lupus Eritematoso Sistémico
(LES), entre meses e anos apo6s diagnoéstico. Tal sindrome é caracterizada por
dispneia progressiva, toracalgia pleuritica inexplicada, diminuigcdo dos volumes
pulmonares e alteragdes funcionais restritivas. (VASCONCELOS, HG, 2021)

Doenca pouco descrita na literatura, a SPE apresenta multiplos
mecanismos fisiopatoldgicos, estando na base das manifestagdes clinicas,
fisiologicas e radiologicas uma disfuncdo diafragmatica de origem
neuromuscular (MOITA, 2010). Entre as possiveis etiologias, as quais ainda s&o
especulativas, estdo inflamacao pleural, disfuncdo do diafragma, neuropatia
frénica, aderéncias pleurais e miopatia.

Ainda ndo ha critérios definidos para o diagnostico da SPE. Entretanto, é
importante que para todo paciente lupico com sintomas caracteristicos dessa
sindrome o diagnaostico seja considerado, além de outras complicagdes toracicas
que também sdo eventos comuns nos pacientes com LES, como pneumonias
intersticiais, bronquiolite, vasculites e hipertensdo pulmonar. (VASCONCELOS,
HG, 2021)

O presente trabalho tem como objetivo descrever dois casos clinicos de
pacientes diagnosticados com Sindrome do Pulmado Encolhido e que fazem
acompanhamento no Ambulatério de Doengas Pulmonares Intersticiais da
Universidade do Vale do Itajai (UNIVALLI), em Itajai/SC, visando apresentar uma

condi¢cado que ainda carece de literatura.

RELATO DE DOIS CASOS



CASO 1

Paciente masculino, 45 anos, com diagnéstico de Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) desde 2013, com manifestacdo de rash malar, artrite, derrame
pleural e rigidez em todas as articulagdes, além de exames laboratoriais que
evidenciavam FAN positivo 1/640 padrao nuclear homogéneo e anti-Sm e anti-
DNA positivos. Paciente realizava acompanhamento em ambulatorio de
reumatologia e queixou-se de dispneia ao repouso e ortopneia, com inicio de 2
meses, progressivas, e posterior dor cervical com irradiagdo para regido
epigastrica. Ao exame fisico, apresentava murmurio vesicular reduzido em base
direita. Radiografia de torax solicitado evidenciou pulmdes hipoinsuflados, e
Tomografia de Térax evidenciava opacidades locais mal definidas e estriagoes
atelectasicas na base de ambos os pulmdes, pequeno derrame pleural bilateral
e volume cardiaco dentro da normalidade.

Paciente possuia histérico de duas internagdes prévias devido dispneia
aos pequenos esforgos, ortopneia, dor toracica, dor cervical e astenia, onde
recebeu dois ciclos de Ciclofosfamida, com inicio de tremores apds
administragdo. Nessa internacao foram realizadas TC de térax, que evidenciou
opacidades pulmonares atelectasicas periféricas bilaterais e derrame pleural
bilateral com cardiomegalia leve, biopsia renal que mostrou Glomerulonefrite
Lupica Grau lll e espirometria sugestiva de Disturbio Restritivo Severo. Foi
levantada a possibilidade de Sindrome do Pulm&o Encolhido, com seguimento
para continuar aplicacdo de Ciclofosfamida e para o ambulatério de
Pneumologia.

Em primeira consulta com a Pneumologia, paciente relatou que apés
recidiva de LES iniciou com dispneia de leve intensidade, a qual foi progredindo
e, em um més, evoluiu para dispneia aos pequenos esforgos e ortopneia. Além
disso, referia dor toracica ventilatério dependente, fadiga e tremores em méos.
Ao exame fisico pulmonar apresentava murmurios vesiculares reduzidos em
bases, sem ruidos adventicios. Realizava fisioterapia respiratoria. Na consulta,
foi solicitado o exame de Pletismografia. Tal exame, realizado em agosto de
2019, evidenciou disturbio ventilatério restritivo acentuado, sem variagcéo
significativa de fluxos ou volumes apods uso de broncodilatador, além de difusdo

por mondxido de carbono acentuadamente reduzida.



Diante do caso exposto, diversos foram os fatores que levaram ao
diagnostico de Sindrome do Pulm&o Encolhido: paciente com Lupus Eritematoso
Sistémico ha 6 anos; dispneia de inicio subagudo, progressiva e inexplicavel;
toracalgia pleuritica inexplicada; TC de térax com caracteristicas atelectasicas;
RX de térax com derrame pleural e com pulmdes hipoinsuflados e Espirometria
com Disturbio Restritivo Severo.

CASO 2

Paciente feminina, 38 anos, diagnosticada com LES desde 2007, com
manifestagdes clinicas de rash malar, artrite e acometimento articular e cutaneo,
e laboratoriais de anti-DNA e anti-Sm positivos, consumo de Complemento e
FAN reagente 1/640 de padrao nuclear pontilhado grosso.

Em 2018, paciente iniciou com dor toracica ventilatorio-dependente e
ortopneia, sintomas acompanhados por exame fisico pulmonar que evidenciava
murmurios vesiculares reduzidos em bases pulmonares e RX de térax com
pulmdes hipoinsuflados.

Ao iniciar acompanhamento no ambulatério de Doengas Pulmonares
Intersticiais, um trabalho entre a Pneumologia e a Reumatologia do curso de
Medicina da Univali, a paciente apresentou uma Espirometria de maio de 2021
com Disturbio Restritivo, aléem de uma TC de térax de junho de 2021 com
linfonodos axilares aumentados em numero, espessamento difuso de paredes
brébnquicas e lamina liquida pericardica, além de elevacdo das cupulas
diafragmaticas segundo avaliagao realizada pelos especialistas responsaveis
pelo ambulatério.

Em agosto de 2021, diante do seu acompanhamento e dos exames
apresentados, a paciente recebeu o diagndstico de Sindrome do Pulmé&o
Encolhido e, com tratamento adequado, apresentava resolugao total dos
sintomas em junho de 2022.

DISCUSSAO
A sindrome do pulmao encolhido (SPE) € uma manifestagdo do LES de

dificil diagnéstico, com impacto respiratorio incapacitante ao paciente. Esta
sindrome é caracterizada por dispneia ndo explicada por outra condigao clinica.



A fisiopatologia ainda ndo é totalmente conhecida, bem como sua prevaléncia,
embora haja estudos que sugiram a interagdo de multiplos mecanismos. (Moita
J, 2010).

O tempo de inicio desta sindrome varia de 4 meses a 24 anos apds o
diagnostico de LES, manifestando dispneia ao esforgo progressiva ao repouso,
dor toracica pleuritica, taquipneia e uso de musculatéria acessoria. Os testes de
funcdo pulmonar revelam padréo restritivo, tal como nos casos relatados no
presente estudo. Os achados radiograficos podem evidenciar espessamento
pleural, opacidades em lobo inferior sugestivos de atelectasia, pequenos
derrames pleurais. A ausculta pulmonar ndo é, mas alguns pacientes
apresentam crepitagdes bibasais, sendo atribuida a atelectasia basal. (KJ
WARRINGTON, 2000)

O tratamento € empirico devido ao mecanismo da SPE nao ser totalmente
conhecido, sem protocolo estabelecido. Na literatura, ha relatos de tratamentos
com corticoide (prednisona com dosagens que variam de 30 a 60 mg), teofilina,
imunossupressores poupadores de esteroides como ciclofosfamida ou
azatioprina ou beta2-agonista como salbutamol. O progndstico é relatado como
bom, demonstrando melhora gradual ou estabilizagdo da fung&o pulmonar. (KJ
WARRINGTON, 2000).
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