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Introducao

As hemoptises constituem uma complicagdo comum na fibrose quistica (FQ), podendo ser
escassas a macigcas. Ocorrem sobretudo em contexto de agudizagdo respiratoria e
doenca moderada/grave, sendo raras em idade pediatrica. A maioria € autolimitada e
responde ao tratamento conservador, em casos selecionados pode ser necessaria
embolizacao percutanea de artérias brénquicas (EAB).

Descricao do caso

Rapariga de 11 anos com FQ, homozigdtica para a mutagdo F508del, com manifestagdes
pulmonares e gastrointestinais. Multiplos internamentos por agudizagdes respiratorias com
necessidade de antibioticoterapia endovenosa. Colonizada por Stenotrophomonas
maltophilia multirresistente e Aspergillus fumigatus, sob terapéutica dirigida com
minociclina e colistina desde 2016 e 2018, respetivamente. Espirometria com perturbagao
ventilatoria bronquica e bronquiolar moderada/grave e compromisso da capacidade vital,
estavel ao longo dos anos. Internamentos repetidos aos 11 anos por hemoptises em
moderada quantidade, agudizagao respiratéria e perda ponderal significativa, ciclos de
antibioticoterapia endovenosa, corticoterapia oral e acido aminocaproico e vitamina K.
Angio-TC térax mostrou tortuosidade das artérias brénquicas e area de densificagcdo em
“vidro despolido” no segmento apical do lobo inferior esquerdo, podendo corresponder a
hemorragia alveolar e bronquiectasias tubulares e quisticas ja conhecidas.

Decidido, em equipa multidisciplinar, EAB seletiva realizada com microesferas de 500um
no Hospital de Santa Marta, com resolugao transitéria das hemoptises. Por recorréncia
apos duas semanas, segundo a doente em localizagdo diferente, em Fevereiro/2019
iniciada, apds aprovacao, terapéutica com Lumacaftor+lvacaftor (Orkambi®), com melhoria
na drenagem das secregdes brénquicas, sem registo de episddios de hemoptises ou
efeitos adversos até a data.



Discussao

A abordagem das hemoptises ligeiras/moderadas ndo reune consenso. EAB tem sido
descrita como possivel opcéo terapéutica nas hemoptises recorrentes, com sucesso neste
caso. A embolizacéo seletiva, apesar de mais conservadora, esta associada a um risco
aumentado de recorréncia em outras localizagdes, tal como neste caso. A terapéutica com
Orkambi®, recentemente aprovada, demonstrou eficacia na melhoria das hemoptises.



