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Objetivos da
apresentacao

® Relatar o caso de uma paciente com quadro
respiratorio grave

® Discutir alguns diagnésticos diferenciais ao longo
da evolugao

® Revisar aspectos clinicos, radiologicos e
fisiopatologicos de hemorragia alveolar




Identifica¢do e Histdria Pregressa

Dados da
paciente

L.RFS, 10 anos, sexo
feminino, 34 kg.

Previamente higida. Nega
alergias, internacoes
recentes ou uso de

medicamentos continuos.

Cartao de vacinas em dia.

m
+
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Dados
Relevantes

Otorreia de repeticao ha1
ano. Primeira tratada com
antibioticoterapia, cercade 5
episodios sem tratamento.

Familiares higidos.

Contexto Social e
Epidemioloégico

Mora com 8 pessoas em regiao
vulneravel (Vila Acaba Mundo)

Contato domiciliar com animais
sadios (cao/gato)

Nega contato com ambientes de
risco epidemiologico ou casos
suspeitos.



Inicio do quadro clinico

16/03: 24/03:

* Inicio dos sintomas: * Evolucao com otorreia,
Tosse, odinofagia e cefaleia sem otalgia.

ocasional. Afebril. ¢ ° Surgimento de hiperemia,

equimose e edema leve
em 2QDE, sem trauma
identificado.

26/03:

* Piora da lesao em 2QDE com
saida de secregdo purulenta.

» Atendida no HJXXIII >>
abscesso > drenagem.

* Prescrita amoxicilina
45mg/kg/dia, iniciada em
28/03, com melhora parcial.




Progressdo do
quadro

01/04:

Piora da tosse e dispneia.

Episodio isolado de hemoptise e febre nao
termometrada.

HD: OMA bilateral supurativa + Pneumonia
bacteriana bilateral.

DDx: pneumonia viral, TB, pneumonia atipica

® Iniciada Amoxicilina-Clavulanato

75mg/kg/dia e Azitromicina 10mg/kg/dia.

RX de torax de 01/04.



Instabilidade >
UTIP

02/04:
®  Piora do padrao respiratorio, aumento da
demanda por oxigénio, prostragao e
hipoatividade.
® Encaminhada a UTIP do HIJPIl com quadro
respiratorio grave.
® Intubada devido a sinais de gravidade.

HD: Sindrome do choque toxico estreptococico
DDx: Choque séptico bacteriano; Choque toxico
RX de torax de 02/04. estreptococico vs estafilococico; infecgao fungica
pulmonar disseminada.



Sindrome do Choque Tdxico

Caf Fisiopatologia

Exotoxinas superantigenicas de
Staphylococcus aureus ou Streptococcus
pyogenes >> Ativacao de linfocitos T >
Liberagcao massiva de proteinas pro-
inflamatdrias » Choque + faléncia multipla
de orgaos

Estafilococico

- Associado a pos operatorio e lesoes
cutaneas

- Hemoculturas positivas em 50% dos casos

- Descamacao cutanea: ocorre 15 a 20 dias
apos inicio dos sintomas

L¥ Tratamento

+ a

*  Supote hemodinamico

*  ATB: Clindamicina ou Linezolida (inibe a producao
da exotoxina) +

Estafilo: Oxacilina ou Cefazolina / Daptomicina ou

Vancomicina (MRSA)

Estrepto: Penincilina G ou Ampicilina / Pipe-Tazo ou

Ceftriaxona + Metronidazol (fascite necrosante)

* IVIG

Estreptococico

- Associado a infecgoes de tecidos moles e
infeccoes profundas (pneumonia, artrite
septica, queimados..)

- Hemoculturas positivas em 60-86% dos casos



Table 1. Diagnostic criteria for staphylococcal and streptococcal TSS according to the CDC recom-

mendations [1,17].

Staphylococcal TSS

Streptococcal TSS

Clinical criteria

ha =

Fever = 38.9 “C.

Rash—diffuse macular erythroderma.
Desquamation—1-2 weeks after onset of the illness,
particularly on palms and soles.
Hypotension—systolic blood pressure < 90 mm Hg for
adults or <5th percentile for children <16 years.
Multisystem involvement—at least 3 of the following:

a. Gastrointestinal—vomiting or diarrhea;

b. Muscular—severe myalgia or elevated creatine
phosphokinase twice the upper limit of normal;

C Mucous membranes—hyperhaemia of any
mucosal surface;

d. Renal—blood urea nitrogen or creatinine
twice-upper limit of normal;

e Hepatic—total bilirubin twice-upper limit
of normal;

f. Hematological—platelets < 100,000/ mm?;

g Central nervous system-disorientation,

combativeness, or alterations in consciousness
without focal neurological signs.

1. Hypotension—systolic blood pressure <90 mm Hg in
adults or <the fifth percentile by age for children

<16 years.

2. Two or more of the following signs:

a. Renal impairment: Creatinine greater than or
equal to 2 mg/dL (>177 pmol /L) for adults or
greater than or equal to twice of the upper limit to
normal age. If preexisting renal disease, greater
than twofold elevation over the baseline level;

b. Coagulopathy—platelets < 100,000/ mm> or
disseminated intravascular coagulation;

C. Hepatic involvement: Alanine aminotransferase,
aspartate aminotransferase, or total bilirubin twice
the upper limit of normal. If preexisting liver
disease, greater than twofold increase over the
baseline level;

d. ARDS;

e. Generalized, erythematous, macular rash that
may desquamate;

f. Soft-tissue necrosis, including necrotizing fasciitis

or myositis, or gangrene.

ATACHADE E., Et al. Toxic Shock Syndrome: A Literature Review - 2024.



UTIP 02/04 - 09/04

02/04:

* Alterada antibioticoterapia:
Cefepime 50mg/kg x3 (10 dias);
Clindamicina 10mg/kg x4 (5 dias);

Vancomicina 10mg/kg x4 (5 dias).

* |nstabilidade hemodindmica » Usou aminas e
hidrocortisona por 48 hrs.

Painel viral FUNED - 02/04: Rinovirus




UTIP 02/04 - 09/04

03/04:

e Iniciada Micafungina
3mg/kg/dia x1 (5 dias) -
plaguetopenia + quadro
pulmonar grave.

® Recebeu IVIG 2g/kg - Choque
toxico

RX de torax de 03/04.



UTIP 02/04 - 09/04

04/04:

Hemorragia pulmonar - sangue vivo pelo TOT +
RX térax com aspecto algodonoso.
Epistaxe e hemoptise isolados.

Vitamina K de 02/04 a 04/04.
Transamin inalatério em 04/04 e 07/04
® Transfusao de concentrado de hemacias e

plaquetas, crioprecipitado e plasma fresco em
04/04 e 05/04

o Hbb52

o Plag 59.000

o  Fibrinogénio 139

o Coagulograma alterado




ta do Exame: gg/g;/zl;ns Zoom de Impressdo : 93.69%
ra do Exame ! 09:032

RX de torax de 04/04. RX de torax de 05/04.



Exames complementares - 03/04 &

P Ecocardiograma

VCl cheia com baixa
colapsividade.

Coracao hiperdinamico.
PSAP prox a 46.

FE 60%.

USG Abdome

Hepatomegalia com padrao de
hepatite colestatica,
esplenomegalia leve e
pancreas hiperecogénico. Ascite
moderada. Sugestivo de
sindrome hemofagocitica.

\



Exames complementares - 03/04

Sorologias e Tipagem ..
9 - 1Page Reumatologicos
Culturas linfocitos
. CD3
HIVie2 TR nao reagente 4.518 (p50-p90) | CH50 32,31
. . TRelIgM nao

Leishmaniose reagentes CD4 2894 (p50-p90) | C3 74 (])

HMC periférica Negativa CcD8s 1.232 (p50-p90) | C4 5(])

HMC fungos Em andamento CD19 967 (p10-p50) COOMBS Direto Positivo

Cultura secrecio Padrao citoplasmatico

SODE ¢ Negativa NK 462 (p10-p50) | FAN fibrilar linear (AC-15).

Titulagdo = 1:320

Isso Anti A ausente; Anti B =1:64
Anti LKM1 Negativo




Evolugcdo do quadro

07/04: « Avaliada pela ortopedia: descartada

Extubada para ar ambiente, com bom padrao osteomielite em dedo.

respiratorio. * Fundo de olho em 08/04: sem alteracoes e
—e

sem sinais de uveite.

HD: OMA + pneumonia + choque séptico +
hemorragia alveolar a esclarecer

10/04: Nova HD: Vasculite reumatologica
Encaminhada a enfermaria - Lupus eritematoso sistémico? Vasculite

- TCde abdome: esplenomegalia acentuada, associada ao ANCA?

ascite moderada e derrame pleural a esquerda | ¢ » Hemorragia alveolar + insuficiéncia hepatica +
moderado. proteinuria subnefrotica + anemia

- TCde seios da face: desvio de septo nasal para
esquerda e pansinusopatia.




Ultima radiografia de térax - 17/04




Discussdo: Diagnosticos diferenciais

01

LES infantil com
hemorragia alveolar

04

Hemossiderose
pulmonar

02

Vasculite ANCA
associada (GPA /PAM)

05

Coagulopatias
adquiridas

03

Infeccoes fungicas
Sepse

06

Febres Hemorragicas



Hemorragia Alveolar Difusa

* Mecanismo: ruptura da membrana alvéolo-
capilar

* Clinica: anemia + dispneia + hemoptise (nem
sempre)

* RX/TC: padrao "algodonoso”, opacidades
difusas bilaterais

N

TC de Hemorragia Alveolar Difusa - Uptodate
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Primary Etiology

COHEN, Sarah P. et al. Diffuse alveolar hemorthage in
pediatrics: etiologies and outcomes. Pediatric Pulmonology, v.
59,n.12, p. 3364-3370, 2024.

Tratamento: Corticoides, imunossupressores, suporte
ventilatorio

Relagdao com o caso: Quadro clinico sugestivo + imagens
sugestivas + presenca de auto anticorpos



Hemorragia Alveolar Difusa
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Capilarite pulmonar: neutrofilos Hemorragia pulmonar branda: Dano alveolar difuso: edema dos
nos septos alveolares > necrose > hemorragia nos espagos alveolares septos alveolares e formacdo de
perda da integridade capilar sem inflamacdo ou destruicao membranas hialinas que revestem os
> hemacias no espaco alveolar e alveolares espacos alveolares

intersticio

Fonte das imagens: Marvin | Schwarz, MD. -
Uptodate



Hemossiderose Pulmonar Idiopatica (HPI)

Hemoptise

Infiltrados
Anemia pulmonares
ferropriva migratorios

Fatores de risco: auto-imune; alérgico; genético; exposicao
ambiental.
Diagnostico de exclusao (infecgdes, vasculites..)
Mais prevalente em <10 anos.
TCtorax: Opacidade em vidro fosco, alteragoes difusas e
bilaterais. Fibrose em casos cronicos.
Confirmagao diagnostica:

o  Broncoscopia » Siderofagos em lavado broncoalveolar.
Tratamento: Corticoterapia.

g

B/
18 a %
(A, C e D) Macrofagos com hemossiderina
(siderofagos).

(B) Agrupamento de macréfagos com hemossiderina.
Liquido pleural, coloracao de May Grinwald & Giemsa.



Hemossiderose Pulmonar Idiopatica

New insights into pediatric idiopathic pulmonary

hemosiderosis: the French RespiRare® cohort

Jessica Tayldrd‘, Nadia Nathan', Jacques de Blic?, Mickael iayon", Ralph Lpaud", Antoine Deschildre”,
Frangoise Troussier®, Marc Lubrano’, Raphaél Chiron®, Philippe Reix’, Pierrick Cros'®, Malika Mahloul',
Delphine Michon', Annick Clement', Harriet Corvol'" and for the French RespiRare® group

Table 1 Main manifestations at diagnosis

Patients Patients (%)
Hemoptysis 11 44
Dyspnea 17 68
Cough 12 48
Febrile pneumonia 11 44
Anemia 16 64
Severe anemia (<7 g/dl) 9 36

Table 2 Auto-immune assessment at diagnosis
Tested (n) Positive (n) Positive (%)

Coeliac disease Ig 14 4 28
Cow's milk allergy 9 3 33
ANCA 15 6 40
Anti nuclear antibodies 11 5 45
Anti smooth muscle antibodies 6 3 50
Rheumatoid factor 10 2 20
Anti ds DNA antibodies 10 1 10
Anti glomerular basal 9 0 0
membrane

Ig: immunoglobulin, ANCA: anti neutrophilic cytoplasmic antibodies,
ds: double strand

17 dos 25 pacientes apresentaram anti corpos auto-imunes.



Vasculites pedidatricas

Local Manifestagcoes Clinicas

Trato respiratério superior - Epistaxe
- Otalgia e perda auditiva

* Inflamagao de um vaso que pode ocorrer como processo ) hongt;or%??ela cronica

primario ou secundario a uma doenca adjacente. - Deformidade na sela nasal

- Sinusite crénica
« Causas de vasculite secundaria: infeccdes, medicamentos, 7 Eellesie el S CRTIeloLeel)
. K . . - Estenose de vias aéreas de
neoplasias, doengas do tecido conjuntivo (LES, grande e médio porte
dermatomiosite juvenil)
Trato respiratorio inferior - Nédulos pulmonares

granulomatosos

- Hemorragia pulmonar

- Pneumonite intersticial

Oxford Specialist Handbooks in Paediatrics, Paediatric Rheumatology, editado por Helen Foster e Paul
A. Brogan, 2012. Oxford University Press. Oxford UK. e publicado pela Oxford University Press.



Vasculites pedidtricas

Vasculites ANCA (+):

*  GPA (Granulomatose com poliangeite ou granulomatose de Wegner) - c-Anca (anti
proteinase 3) positivo em mais de 90% dos casos
PAM (Poliangeite microscopica) - mais associado ao p-ANCA (anti-mieloperoxidase)
. GEPA (Granulomatose eosinofilica).

Tratamento: corticoterapia + ciclofosfamida

Mais comuns em adolescentes, mas presentes em criancas

[ ANCA ]

|

Ativagao de neutrdfilos J

(pré-ativados por citocinas)

l

{ Danos celulares indiretos

nas células endoteliais

l

Intensificagdo da
inflamagao

|

Recrutamento de
células mononucleares




po
Outras hipoteses diagndsticas ¢ %,

Pneumonias
fungicas

Febres
hemorragicas

* Fisiopatologia: Infecgao pulmonar
fungica (Aspergillus, Histoplasma) em
imunocomprometidos ou desnutridos

+ Diagnostico: TC de torax, curva de
galactomanana, cultura para fungos e
bidpsia

* Tratamento: Antifungicos especificos

» Baixa probabilidade diante de
evolugao clinica e radiologica

Infeccoes: dengue, febre amarela,
Hantavirus, Leptospirose, etc -> causam
disfungao endotelial e coagulopatia
Diagnostico: historia epidemiologica e
sorologias positivas

Tratamento: suporte clinico intensivo e
hidratacao

Caso sem confirmacao de exposicao
epidemiologica




Hipoteses diagnodsticas

Paroniquia complicada- drenada em 26/03/25

Otite meédia aguda supurativa bilateral

Choque séptico bacteriano fungico

Choque toxico estreptococico

Hemorragia alveolar + insuficiéncia hepatica

Proteinuria subnefroticca + anemia hemolitica autoimune
LES

Vasculite associada ao ANCA

© N oOw A WN S



Atualizacoes da paciente

Clinicamente estavel e sem queixas.
Avadliagdo didria: PA, diurese, circunferéncia abdominal e peso.

Aguarda paracentese e bidpsia hepatica.
Vasculite por ANCA - melhor defini¢do de condutas reumatologicas.

Acompanhamento de proteindria.



Conclusdo

»  (Caso complexo com sobreposicao infecciosa e
imunologica

*  Evolugao sugere diagnostico de vasculite com
hemorragia alveolar

* Importancia da abordagem progressiva e
multidisciplinar.
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