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RESUMO

O pneumomediastino ¢ uma desordem muito rara que pode estar associada a doengas
reumatoldgicas. Descreve-se o caso de uma paciente que recebeu o diagnéstico de
pneumomediastino concomitante ao de artrite reumatoide, assim como o tratamento instituido
e desfecho. O relato auxiliard médicos, clinicos e reumatologistas no diagnostico precoce da
enfermidade e melhor conducdo de seus pacientes. Clinicamente inclui dispneia, odinofagia,
rouquiddo, além de tosse. Evidencia-se principalmente na tomografia computadorizada de
torax e sua resolugdo ¢ espontanea. O tratamento da doenca de base ¢ imprescindivel para a
regressao da lesdo e a oxigenoterapia pode auxiliar no processo. Através da revisdo de
literatura e andlise do caso apresentado, conclui-se que o diagnéstico e tratamento precoce
permite melhor qualidade de vida ao paciente e retorno a suas atividades didrias sem prejuizo

funcional.

Palavras-Chave: artrite reumatdide, pneumodiastino, pneumotérax, acometimento

pulmonar.



ABSTRACT

Pneumomediastinum is a very rare disorder that can be associated with rheumatologic
diseases. We describe the case of a patient who was diagnosed with pneumomediastinum
concomitantly with rheumatoid arthritis, as well as the treatment and outcome. The report will
help physicians, clinicians and rheumatologists, in the early diagnosis of ephemerality and
better management of their patients. Clinically, it includes dyspnea, odynophagia, and
hoarseness, in addition to coughing. It is mainly seen on chest computed tomography and the
resolution is spontaneous. Treatment of the underlying disease is essential for the regression
of the lesion and oxygen therapy can help the process. Through literature review and analysis
of the case presented, it is concluded that early diagnosis and treatment allows for better

quality of life for the patient and return to their daily activities without any functional loss.

Keywords: rheumatoid arthritis, pneumodiastinum, pneumothorax, pulmonary

involvement.



LISTA DE ABREVIATURAS E\OU SIGLAS

AR — Artrite reumatoide

DIP — Doenga pulmonar intersticial

PMe — Pneumomediastino espontaneo

TC — Tomografia Computadorizada

PIU — Pneumonia intersticial usual

PM — Pneumomediastino

FR — Fator Reumato6ide

FAN — Fator antinuclear

Anti CCP — Anti peptideo citrulinado ciclico

DM — Dermatomiosite

PTX — Pneumotorax
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1 - INTRODUCAO

A artrite reumatdide (AR) ¢ uma doenca sist€émica autoimune que pode manifestar-se
de forma diversificada. Embora o quadro de poliartrite simétrica de pequenas articulagdes de
maos e punhos seja o prototipo da AR, ¢ importante conhecer as formas graves e atipicas de
apresentacdo da doenga a fim de estabelecer rapidamente o diagnostico e ndo atrasar o inicio

do tratamento.

O acometimento pulmonar na AR, manifestado como doenca intersticial pulmonar
(DIP), nao ¢ uma condigdo rara, porém ¢ incomum ao diagndstico e pode implicar em piora
significativa do prognostico do doente. As alteragdes estruturais da DIP podem favorecer a
formacdo de pneumomediastino espontaneo (PMe), condigdo extremamente rara associada a
AR e pouco descrita na literatura médica. Aqui, descrevemos o caso de uma paciente que

recebeu o diagnodstico de AR com acometimento pulmonar > 75% e grande PMe.

O pneumomediastino (PM) apesar de possuir lesdes e caracteristicas especificas na
tomografia computadorizada (TC) de toérax, pode ndo ser facilmente suspeitado inicialmente,
cabendo ao médico generalista o conhecimento para a formulacdo de hipdteses diagnosticas
para a sua causa. A AR como causa de PM, como ja dito, é rara e a falta de conhecimento
impede que seu diagnoéstico seja realizado de maneira correta. O trabalho possui o objetivo de
melhor esclarecer a populagdo médica sobre o tema de PM e AR, por meio da apresentacao de

um relato de caso.

Além do aspecto acima citado, o trabalho discorrerd sobre fisiopatologia, clinica,

diagndstico e possiveis abordagens do PM, através de revisdo clara e objetiva da literatura.



2 -METODOLOGIA

O trabalho consiste em um relato de caso de uma paciente que recebeu diagndstico de

AR complicada com PM. Assim, trata-se de um estudo relato de caso.

Realizou-se uma revisao de prontuario da paciente em questdo além de descrigdes
verbais da paciente. Nao foram realizados procedimentos e intervengdes clinicas. Esse foi
relatado de maneira especifica, simples, porém completa, possibilitando o melhor
entendimento do leitor. O estudo foi autorizado pelo paciente e submetido ao CAP e CEP,

aguardando aceite.

A discussdo sera baseada na revisdo literaria de artigos e periddicos nacionais e
internacionais cuidadosamente selecionados de acordo com o tema durante os tltimos 29 anos
(1991 a 2020). A pesquisa foi realizada entre os meses de agosto de 2021 a novembro de 2021
e realizada com extensdo de anos de publicagdo devido a escassez de referéncias bibliografias.
Incluidos 21 artigos que possuiam AR como causa de PM ou pneumotoérax (PTX) e revisdes
de PM, e excluidos artigos que envolvessem AR com acometimento pulmonar apenas
intersticial. Foram consultadas as bases de dados Scielo
(http://www.scielo.org/php/index.php), Uptodate (http://www.uptodate.com/pt/home),
PubMed (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed) com as seguintes palavras-chave:
“Pnemomediastino”, “Artrite Reumatdéide e Pneumomediastino”, “Artrite Reumatodide e

Pulmao” e “Artrite Reumatdide e Pneumotorax”.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed

3 —-RELATO DE CASO

Paciente feminina, 47 anos, com historia de cirurgia bariatrica prévia, deu entrada em
hospital quaternario com quadro de dispneia aos pequenos esforcos e dessaturacio até 89%.
Havia iniciado, hd 3 meses da admissdo, poliartrite simétrica de maos, joelhos, tornozelos e
pés associada a dispneia progressiva. Negava tosse, Ulceras orais, nasais e genitais,
fotossensibilidade, urina espumosa, convulsdes e alucinagdes. Realizou TC de toérax
evidenciando imagem em vidro fosco, fibrose e faveolamento de distribui¢do bilateral e difusa
principalmente em periferia e lobos inferiores além de grande PM (Figura 1). Imagem
pulmonar sugestiva de padrdo de pneumonia intersticial usual (PIU). Exames laboratorias
apresentaram anemia normocrdomica e normocitica, leucocitos limitrofes sem desvio e provas
inflamatoérias altas. Coletado sangue e urina e enviado para cultura que, posteriormente,

resultado foi negativo. Internada para investigagdo diagndstica e seguimento.

Tratada inicialmente com antibioticoterapia ¢ medidas conservadoras para PM sem
sucesso. Segundo avaliagdo da equipe de Cirurgia Toracica da umidade hospitalar, sem
indicagdo de abordagem devido a estabilidade hemodinamica. Realizou ecocardiograma
transtoracico apresentando derrame pericardico, FE normal e PSAP limitrofe. Radiografia de
maos e punhos sem alteragdes. Endoscopia digestiva alta sem sinais de laceragdao esofagica.
Resultados durante a evolucao evidenciaram Fator Reumatoide (FR) de 430, Fator antinuclear
(FAN) 1:320 citoplasmatico reticular e Anti peptideo citrulinado ciclico (Anti CCP) negativo.

Estabelecido diagnostico de AR soropositiva com manifestagdo articular e pulmonar grave.

Iniciado tratamento com pulsoterapia com metilprednisolona 1 grama por 3 dias e
seguido de ciclofosfamida 1 grama, com programacao de dose mensal por 6 meses. Recebeu
alta hospitalar com suporte de oxigénio e iniciou uso de nintendanibe 150 miligramas duas

vezes ao dia. Evoluiu com melhora da dispneia e reducdo da necessidade oxigénio



suplementar. Nova imagem de torax apos 3 meses foi feita e mostrou reducdo importante do
PM (Figura 2). Ap6és 6 meses do inicio do tratamento e término do tratamento com
ciclofosfamida, a TC de térax evidenciou resolugdo completa do PM, porém piora da fibrose
pulmonar adjacente (Figura 3). Optado por inicio de terapia com rituximabe 1 grama com
intervalo de quinze dias, resultando em melhora expressiva da clinica e resolucdo da
necessidade de suplementacdo de oxigénio. No momento, paciente realiza atividades diarias

sem dificuldades e retornou ao trabalho de artesa.

Figura 1. PM importante associado a padrao PIU em parénquima pulmonar.



Figura 2. Reducao do PM apds 3 meses de tratamento com Ciclofosfamida.

Figuras 3. Resolucdo do PM apods 6 meses do tratamento com Ciclofosfamida. Piora da

fibrose em parénquima pulmonar.



4 — DISCUSSAO

O PM foi reconhecido como entidade clinica consequente a mecanismo traumatico por
Laennec em 1819. Ja o PMe, casos ndo relacionados ao trauma e a ventilagdo com pressao
positiva, foi descrito pela primeira vez no século 20 por Louis Hamman'*’. Caracterizam-se
por aprisionamento de ar na regido mediastinal*>°. Ocorre com mais frequéncia apos ruptura
traumatica da barreira mucosa e/ou cutdnea, mediastinite aguda ou associada a ventilacao
mecanica®’. O PM é uma desordem rara, geralmente benigna e autolimitada®. E mais comum
em homens jovens™ e pode apresentar manifestagdes clinicas diversificadas®. O diagnostico
implica em pesquisa de causas que possam justificar a presencga de ar no mediastino como

infecgdo por microorganismos produtores de gés e ruptura de orofaringe ou esdfago’.

A patofisiologia do PM foi descrita por Macklin e Macklin em 1944. O PMe ¢
resultado de barotrauma quando a ruptura das estruturas alveolares, devido ao aumento na
pressao de ar, leva a dissecg@o de ar pela bainha broncovascular nos espagos mediastinal e
cervical"**’. E a teoria de pressdo do gradiente (efeito Macklin). A pressdo em torno das
bainhas broncoalveolares ¢ menor que a pressao alveolar e esta diferenca de pressao aumenta
com o aumento do volume pulmonar'. As manobras que geralmente precedem o PMe sdo
aquelas que envolvem um aumento do volume pulmonar seguido por um aumento dramatico
na pressao pleural, como ocorre na tosse, espirro, vomito, manobra de valsalva, inalagao de
drogas, hiperinsuflacdo e parto"*'°. Cicuttini e Fraser levantaram a hipdtese de que a ruptura
alveolar ¢ secundaria a fibrose intersticial e infartos pulmonares resultantes de vasculite.
Outros fatores que podem predispor o paciente com DIP a PMe sdo pressoes pleurais e
intersticial negativas que resultam de um pulmao com complacéncia reduzida quando os
mesmos sao expandidos e a natureza nao homogénea da doenga pode levar a sobredistensao

do tecido pulmonar normal’.



PMe ¢ uma complicagdo rara das desordens sistémicas autoimunes que cursam com

1,4,5,6,9,

DIP e, frequentemente, fatal neste cenario . A dermatomiosite (DM) é a doenga

reumatologica mais associada ao desenvolvimento de PMe®!!-'%1

, mas outras como lipus
eritematoso sistémico e esclerose sistémica também ja foram descritas'*®. Na AR, o PMe ¢
uma condi¢do extremamente rara'*’. Pacientes portadores de AR com DIP, vasculite, nodulos

reumatoides e em tratamento com corticoide possuem maior propensao para o

desenvolvimento de PMe*.

Gallardo et. al descrevem trés possiveis mecanismos para explicar o PMe em pacientes
portadores de doenca do coladgeno e concordam com a teoria da ruptura alveolar devido ao
aumento da pressao nos alvéolos diante de uma DIP grave que pode evoluir com formagao de
bolhas subpleurais ou paracardiacas que, se rompidas, levam a saida de ar para o mediastino.
Coloca em pauta também a segunda teoria relacionada ao comprometimento vascular nas
doengas autoimunes que pode produzir necrose da parede bronquica, levando ao PM
secundario. E, finalizando com a terceira teoria, afirma que os corticéides podem ter um papel
no desencadeamento do PMe ao debilitar os tecidos intersticiais e haja visto que a maioria dos
casos de PM na DM ocorrem em pacientes que estdo recebendo terapia esteroidal. Porém, esta
ultima associagdo € incerta visto que os pacientes que usam corticoide sdo justamente aqueles
com doenga mais severa e expostos a terapia mais agressiva desde o inicio do tratamento”'>".

Cada um destes mecanismos hipotéticos pode contribuir ou agir sinergicamente para aumentar

o risco de formacgdo do PM".

A sindrome de escape de ar, caracterizada por ar em estruturas adjacentes ao pulmao,
engloba também o PTX, enfisema subcutaneo, pneumopericardio, pneumoperitonio ¢ embolia
gasosa®. Todos estes cenarios podem estar relacionados a doengas do tecido conjuntivo com

comprometimento pulmonar. Dessa forma, a combinagdo do PM com outras condi¢des



associadas ao extravasamento de ar, principalmente o PTX, pode acontecer™'

. Goggins et. al
publicaram um estudo com 198 pacientes com diagnostico confirmado de AR no qual 1%

apresentou PTX na radiografia de torax".

Fibrose intersticial ¢ um fator predisponente bem reconhecido para PTX'*!", porém ¢é
menos reconhecida como fator de risco para o PM'. Bhardwaj et. al descreveram um caso
semelhante ao de nosso servico. Trata-se de paciente masculino, 69 anos, portador de
diagnostico prévio de AR com FR e Anti-CCP positivos e comprometimento pulmonar com
DIP que evoluiu com dispneia progressiva. PM extenso confirmado com TC de torax. Foi
tratado conservadoramente com repouso € medicagdes antitussigenas, resultando em

resolugdo do quadro’.

PM e PTX partilham o mesmo mecanismo fisiopatolégico, o que justifica a presenca
das duas condig¢des simultaneamente em alguns casos. O desenvolvimento de PTX, PM ou de
ambos depende, provavelmente, da localizagdo da ruptura alveolar. Ruptura alveolar
periférica ¢ a base para surgimento de PTX e o PM seria consequente a ruptura adjacente aos
vasos, com extravasamento de ar para o espago peribronquico e perivascular no mediastino®.
Le Goff et. al descreveram 11 casos de PM em pacientes com colagenose e DIP associada.

Destes, quatro apresentaram PTX concomitante ao quadro®.

Clinicamente, o PM pode apresentar-se com dor toracica irradiando para dorso e
regido cervical, dispneia, tosse, disfonia e tontura'*'®, Menos frequentemente, pode ocorrer
desconforto na faringe, disfagia e odinofagia'. Enfisema subcutineo associado ao quadro é
comum. Caceres et. al fizeram um estudo retrospectivo e descreveram 28 pacientes com PMe
dos quais 54% apresentaram dor toracica. Este foi o sintoma mais comum na populagdo
estudada. Outros sinais e sintomas descritos foram dispneia (39%), tosse (32%), enfisema

subcutaneo (32%), odinofagia (4%), edema cervical (14%) e PTX (7%)".



O sinal de Hamman ¢ caracterizado por crepitacao auscultada no precordio durante a

123:10°¢ ¢ encontrado em cerca de 30% dos casos’. Sinais que sugerem aumento

sistole cardiaca
da pressdo mediastinal como cianose, distensdo de veias do pescogo e colapso circulatorio sao

preocupantes e podem indicar tamponamento cardiaco ou PTX hipertensivo'.

O inicio abrupto de edema facial e respiracao curta num cendrio de doenca autoimune
associada a DIP deve levantar a suspeita de PM, visto que o reconhecimento rapido da
situacdo pode alterar o desfecho clinico. Outros diagndsticos diferenciais incluem reacao
alérgica, anafilaxia, angioedema e sindrome da veia cava superior”. Patel et. al descreveram
um caso de PM persistente em uma paciente ja sabidamente portadora do diagnostico de AR e
fibrose pulmonar, em uso regular de prednisona e que evoluiu com edema stbito de pescoco e
face, rouquidao e piora da dispneia basal duas semanas apds um quadro de infec¢do de vias
aéreas superiores que cursou com tosse seca. A TC de térax confirmou o enfisema
subcutaneo, PM e pequeno PTX e foi descartada perfura¢do esofagiana como causa do quadro
clinico através de exame baritado. Broncoscopia era normal, culturas negativas e TB

descartada por teste tuberculinico'.

O diagnostico do PM ¢ feito com exames de imagem. A radiografia de térax pode
demonstrar aumento de area cardiaca, areas hipertransparentes no mediastino ou até mesmo
ser normal em 50% dos casos. A incidéncia lateral ¢ mais sensivel que a incidéncia em
postero-anterior. Os achados podem ser sutis, requerendo avaliacao atenciosa aos
detalhes®'®*%. A TC é o exame mais utilizado no diagndstico, pois também evidencia com
maior precisdo alteragdes pulmonares®. Esofagograma baritado deve ser realizado se suspeita
de ruptura de es6fago como causa do PM2. A administra¢do de contraste oral para realizagio
de TC ou endoscopia digestiva pode ser feita para evidenciar laceragao esofagica. Presenga de

ar proximo ao eséfago distal ou no abdome superior pode indicar maior probabilidade de



etiologia esofagica®. A broncoscopia também pode ser realizada em busca de anormalidades

na arvore bronquica’'’.

O PM em si ndo € um fator de mau progndstico. O desfecho desfavoravel esta
relacionado com a gravidade da doenga pulmonar subjacente'**"*, Maior parte dos casos é
benigna, autolimitada e resolve-se espontaneamente™, mas pode ser fatal no contexto de uma
colagenose por faléncia respiratoria secundaria a DIP progressiva®". PMe, tipicamente, &
reabsorvido dentro de um periodo de uma a duas semanas sem tratamento e raramente hé
recorréncia. Curso prolongado ou recorrente parece ser mais comum em pacientes com
doengas do colageno subjacentes'. O uso de oxigénio a 100% pode melhorar a absor¢do do
PM devido a maior pressdo de difusdo de nitrogénio no intersticio pulmonar®'. Esta descrito
na literatura uso de corticoides e outros agentes imunossupressores, como ciclosporina,
metotrexato, azatioprina, ciclofosfamida e rituximabe, com resultados dispares e que estdo
orientados pela patologia de base e ndo pelo PM. Geralmente, a abordagem invasiva ndo ¢
recomendada®®. Em casos graves e com instabilidade hemodinimica, pode-se proceder a
aspiracdo mediastinal. Bakhos et al. descreveram, retrospectivamente, 49 pacientes
diagnosticados com PMe ou secundario e, independente da etiologia, a maioria ndo necessitou
de interveng¢do para resolucao do quadro. Portanto, a terapia deve ser individualizada e

decidida caso a caso'>'*%,
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5 - CONCLUSAO

O PM ¢ uma complicacdo raramente associada a doengas reumaticas e na AR existem

poucos casos descritos na literatura. Clinicamente, apresenta-se com dispneia, rouquidao,
odinofagia, dentre outros sintomas j4 listados. A hipdtese diagnostica de PM ndo ¢ frequente
entre os médicos generalistas e reumatologistas, porém a suspeita precoce, leva ao inicio

imediato de seu tratamento e melhor progndstico do paciente.

No caso apresentado, a paciente obteve o diagnoéstico através da TC de torax
evidenciando alteragdes cléssicas e a dispneia, sintoma mais caracteristico do PM. O
tratamento da doenca de base, causa para o desenvolvimento da complicacao através da

fibrose, e o uso de oxigénio suplementar, permitiu a resolug¢ao da lesdo.

Na revisao de literatura observamos dados consistentes, de clinica, diagnostico e
tratamento, com o caso clinico descrito e seu desfecho. O diagndstico e inicio precoce do
tratamento permitiu a paciente regressao das lesdes e retorno para atividades diarias, sem a

criagdo de estigmas ou dificuldades de convivéncia social.

A obtencao rapida de medicacdes, também contribuiu para o sucesso do tratamento,
visto que sdo medicacdes de dificil acesso e grande custo, que muitas vezes nao sdo possivei
para realidade da populagao brasileira no contexto geral. Infelizmente, sdo aspectos que

tangem o tratamento individual até os dias atuais.

S
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