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RESUMO

Os autores descrevem o caso clinico de uma mulher de 62 anos, hipertensa, com anemia,
insuficiéncia renal ligeira e elevagio da VS. Apresentava uma histologia renal compativel com
glomerulonefrite crénica, sendo o diagnéstico de vasculite sistémica sugerido pelo quadro clinico-
-laboratorial e pela descoberta de um P-ANCA positivo. A observagdo posterior de um padrio
tomogréfico de pneumonite e de lesdes do tracto respiratério superior, apesar da auséncia
histolégica de granulomas, levaram-nos ao diagnéstico de Vasculite de Wegener. A doente
encontra-se em Consulta Externa medicada com ciclofosfamida e prednisolona, tendo-se assistido
auma franca melhoria do quadro clinico-laboratorial. A propésito deste caso os autores fazem uma
breve revisdo sobre a classificagfio das vasculites sistémicas associadas a auto-anticorpos ANCA
positivos.

SUMMARY
ANCA - Associated Vasculitis (Case Report)

The authors present a case report of a 62-year old woman, with hypertension for many years.
She suffered from weakness, anorexia and weight loss in the last 6 months. On admission, anemia,
elevated ESR, haematuria, proteinuria and renal failure were present. Renal biopsy was compatible
with chronic glomerulonephritis. The clinical picture and positivity for P-ANCA suggested syste-
mic vasculitis. Later evidence of maxilar sinusitis and nasal mucosae ulcers as well as pneumonitis,
although biopsy did not reveal granulomas, suggested the diagnosis of Wegener Vasculitis.
Medicated with Cyclophosphamide and Prednisolone, for a year, with improvement. The authors
make a brief discussion of the clinical criteria for classification of ANCA - associated systemic

vasculitis.

INTRODUCAO

Naclassificagdo das Vasculites Sistémicas associadas ao
ANCA incluem-se sindromes andtomo-clinicas para as
quais existem designagGes bem estabelecidas, como por
exemplo Granulomatose de Wegener, Sindrome de Churg-
-Strauss, Poliarterite Nodosa e Glomerulonefrite Crescén-
tica Idiopdtica. Contudo, os critérios precisos de inclusio
ndo estdo ainda completamente estandartizados e muitos
doentes tém sindromes clinico-patolégicas para as quais as
classificagdes existentes ndo sdo aplicdveis, sendo assim
designadas por overlap syndromes'. O caso clinico que se
descreve parece-nos ser bastante ilustrativo.

CASO CLINICO

MIP, sexo feminino, 62 anos, hipertensa h4 cerca de 20
anos, referia nos 3 anos que precederam o internamento
episddios esporddicos de rinorreia mucéide e epistaxis que
regrediam espontineamente. Nos ultimos 5 meses apre-
sentava queixas de astenia, adinamia, anorexia e emagre-
cimento de 9 Kg. Negava sintomas sugestivos de perdas
hemdticas, febre, artralgias ou artrite. Sempre tinha vivido
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junto das minas de pirite do Lousal e sofrera de Tubercu-
lose Pulmonar aos 20 anos de idade. No exame objectivo
salientava-se apenas uma ligeira palidez da pele e muco-
sas, sendo o restante exame normal, nomeadamente sem
alteragdes no exame ORL, articular, neurolégico, derma-
toldgico ou dos vasos periféricos. A tensdo arterial era 130/
/90 mmHg.

Das andlises realizadas 2 entrada destacamos uma Hgb
de 9,5 g /100 ml com VGM de 83 mc3 e CHGM de 33 %,
Velocidade de Sedimentagdo de 79 mm na 1* hora, Ureia
de 119 mg/100 m! e Creatinina de 2,6 mg/100 ml. A Urina
II revelava proteinas 2+, hemoglobina 4+ e bastantes
eritrécitos, alguns leuc6eitos e raros cilindros hialinos
no sedimento urindrio. O Indice de Depuragio da
Creatinina era de 14 ml/min. e a proteiniiria de 24 horas de
1,7 gr.

A leucometria, plaquetometria e provas de fungdo hepdtica
encontravam-se dentro dos pardmetros normais. A radio-
grafia PA do térax revelava multiplos nédulos pulmonares
de densidade célcica, predominantemente nos 1/3 superio-
res € junto aos hilos pulmonares, além de franca acentua-
¢do do reticulo nas bases. O RX dos seios perinasais nio
apresentava alteragdes. O tragado do ECG era normal e a
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gasimetria arterial encontrava-se dentro dos parimetros
normais.

Daanilise dos exames complementares seriados realiza-
dos em ambulatério pelo médico assistente, salientava-se
uma anemia e insuficiéncia renal progressivas com sedi-
mento urindro active (semelhante ao da entrada) no ano
que precedeu o internamento. As radiografias do térax, a
primeira datada de 1981, revelavam imagens idénticas as
observadas no RX de entrada.

Os exames realizados subsequentemente para esclareci-
mento do quadro clinico revelaram:

RA Teste ¢ Waller-Rose -negativos

Cel. LE -negativo

ANA, Ac. anti-DNA, Sm, RNP, SSA ¢ SSB - negativos

Crioglobulinas - negativo

ANCA(P)++

Ag HBs - negativo

Ferro - 23 ng/100 ml, Ferritina - 33 mg/100 ml, Transfer-
rina - 210 mg/100ml, Haptoglobina - 466mg por 100 ml, T.
de Coombs dir. e indirecto negativos, Electroforese da
hemoglobina normal e miclograma com diminuigdo dos
depdsitos de ferro.

Mantoux e pesquisas repetidas de BK no suco géstrico e
urina (Ex. Directo e Cultural) - negativas

Hemoculturas e urinoculturas negativas.

A ecografia renal revelou rins de tamanho normal e sem
qualquer alteragdo.

Efectuou-se uma bidpsia renal cujo exame histolégico
mostrou esclerose total da maioria dos glomérulos, apre-
sentando os restantes esclerose segmentar, sem visualiza-
¢do de crescentes, granulomas ou microaneurismas. Um
TAC pulmonar feito durante o internamento mostrava
além de nédulos calcificados, um infiltrado em padrdo de
vidro despolido, mais marcado nos lobos das bases.

Efectuou-se ainda ecografiaabdominal, endoscopiaalta,
rectosigmoidoscopia, clister opaco com duplo contraste e
broncoscopia que ndo revelaram altcragdes.

Em face deste quadro clinico-laboratorial colocou-se a
hipétese diagndstica de Vasculite Sistémica e iniciou-se
terapéutica com Ciclofosfamida 500 mg EV - dia 1 e
Metilprednisolona -1 g EV -dias 1 ¢ 3, seguida 4 semanas
depois de Ciclofosfamida -2 mg/Kg/dia PO, Prednisona -
- 1 mg/Kg/dia PO além de Captopril -25 mg 2 x dia,
Furosemido- 40 mg/dia, Sulfato ferroso-300mg/dia e Acido
Félico-1 mg/dia.

Nos meses seguintes verificou-se franca meclhoria do
estado geral, recuperacdo da ancmia, tendéncia para a
normaliza¢do dos valores da fungdo renal, do sedimento
urindrio e da velocidade de sedimentagio.

O TAC pulmonar de controlo realizado apds 3 meses de
terap€utica revelou franca redug¢do dos infiltrados pulmo-
nares. O ANCA repetido nessa altura mantinha-se no
entanto positivo. No 4° més de tratamento a doente surgiu
com rinorreia mucéide e sanguinolenta, apesentando uma
tlcera com 1 cm de didmetro no septo nasal, cujo exame
histopatolégico ndo evidenciou granulomas. O TAC dos
seios perinasais revelou sinusite do scio maxilar esquerdo.
Apdsmais 2 mesesde terapéuticacom os mesmos fdrmacos
verificou-se regressdo quase complcta destas lesdes. Os
exames laboratoriais revelavam: Hemoglobina- 12,5 g/
/100ml, Leucdécitos - 4900 /mm3 (N-78%), VS - 17 mn/
1*h, Ureia - 87 mg/100ml, Creatinina - 1,6 mg/100ml,
proteindria vestigial e sedimento urindrio sem alteragdes.
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Manteve-se a terapéutica com Ciclofosfamida na mesma
dose de 2 mg/k, tendo-se iniciado a redugio da corticote-
rapia. Neste momento aguarda-se o resultado de nova de-
terminagio do ANCA.

DISCUSSAO

Ao longo dos anos o termo Vasculite Sistémica tem
sido aplicado para definir um grupo heterogéneo de doen-
¢as nas quais ocorre inflamagdo e necrose da parede
vascular. Deste processo inflamatério resulta compromis-
so do ldmen dos vasos e alteragdes isquémicas nos tecidos
de muiltiplos orgdos. O processo pode desenvolver-se apa-
rentemente de novo (vasculites sistemicas primdrias) ou
ser manifestagdo secunddria de outras doengas tais como
Lupus Eritematoso Sistémico (LES), Artrite Reumatoide
(AR) crioglobulinémia e outras?.

Embora o quadro clinico ¢ histopatolégico das vascu-
lites sistémicas primdrias seja conhecido desde hé longa
data, os seus mecanismos etiopatogénicos ndo sdo ainda
bem compreendidos. A associagdo de vasculite sistémicaa
doengas tais como a AR e o LES, e a habitual boa resposta
ao tratamento com corticosteroides, firmacos imunosu-
pressores, plasmaferese ou gama-globulina, apontam como
causa provdvel um distirbio imunoldgico. No entanto, a
evidéncia seroldgica convencional de actividade imu-
noldgica, como seja a hipocomplementémia, o factor reu-
matoide ¢ 0s ANA, raramente € observada nos doentes com
VS primdrias®*,

As vasculites sistémicas necrosantes, incluindo a Po-

liarterite Nodosa, Sindrome de Churg-Strauss, Granulo-
matose de Wegener, Overlap Sindrome e Glomerulone-
frite Crescéntica Idiopdtica, causam frequentes problemas
de diagnéstico clinico. Estas doengas tém muitas vezes um
curso clinico rapidamente progressivo, causando lesoes ir-
reversiveis nos vasos dos rins € pulmdes antes que uma
terapéutica eficaz tenha sido instituida®. Mesmo nas for-
mas menos fulminantes elas sdo causa de morbilidade e
mortalidade significativas. Até recentemente 0 seu
diagndstico era baseado nos achados clinicos e histolégicos,
uma vez que ndo existiam testes laboratoriais especificos®.
Em 1982 Davies et al. identificaram um auto-anticorpo
anti-citoplasma dos neutréfilos (ANCA) da classe IgG em
8 doentes com Glomerulonefrite Necrosante Segmentar
Pauci-Imune e vasculite sistémica.
Posteriormente vdrios autores demonstraram que o ANCA
apresentava uma alta sensibilidade para vasculites sistémi-
cas necrosantes como Granulomatose de Wegener, Poliar-
terite Nodosa, poliarterite microscépica e Sindrome de
Churg-Strauss e a sua presenga ¢ titulagiio se correlaciona-
vam com a actividade da doenga’.

Em 1988 Falk e Jennette por técnicas de imunoflures-
céncia indirecta identificaram dois subtipos de ANCA: o
C-ANCA, cuja coloragio revela um padrio grosseira-
mante granuloso, citoplasmdtico, associado & Granuloma-
tose de Wegener € 0 P-ANCA, com um padrio finamente
granuloso com acentuagio peri-nuclear, associado a Po-
liarterite Microscdpica®®. Desde entdo, outros métodos
tais como Radioimunoensaio, ELISA, e Western blot tém
sido utilizados na detecgdo dos ANCA, os quais permiti-
ram a avalia¢do quantitativa destes anticorpos e a determi-
nacio dos componentes citoplasmdticos para os quais
apresentavam especificidade. Desta forma observou-se
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que 0 C-ANCA € especifico da proteinase 3 (PR3-ANCA),
um componente dos granulos primdrios dos neutréfilos e
que 80-90% dos P-ANCA tém especificidade para a mie-
loperoxidase’. Alguns P-ANCA com outra especificidade
que ndo para a mieloperoxidase t&m sido observados em
doentes com diferentes tipos de doenga inflamatéria, como
Colite Ulcerosa, Artrite Reumatoide e especialmente Lupus
Eritematoso Sistémico, desconhecendo-se ainda a sua
importincia clinica™.

Os diferentes tipos de ANCA correlacionam-se com o
padrdo de lesdo vascular: assim, o C-ANCA ¢ o padrio
predominante na Granulomatose de Wegener, enquanto o
P-ANCA ¢é mais frequente nos doentes com doenga limita-
da ao rim>"%,

Vdrios estudos demonstraram que o ANCA apresenta-
va uma alta sensibilidade e especificidade para as vasculi-
tes sistémicas; Numa sintese de vdrias estatisticas, Goe-
ken® refere que o C-ANCA isoladamente tem uma sensibi-
lidade de pelo menos 85-90% para a Granulomatose de
Wegener em fase activa e que a sensibilidade dos ANCA
para aquela doenga aumenta até quase 100% quando a
determinagdo P-ANCA também € efectuada. A sensibili-
dade do ANCA para a Poliarterite Microscdpica é também
relativamente alta, mas o P~-ANCA é mais comum que o C-
-ANCA. Aproximadamente 80% dos doentes com Glome-
rulonefrite Crescéntica Idiopdtica € 50% dos casos de
Sindrome de Churg-Strauss sdo também ANCA-positivos,
a maioria dos quais expressam o P-ANCA 5. A sensibili-
dade do ANCA para a Poliarterite Nodosa ndo est4 deter-
minada, mas foram descritos alguns casos ANCA-positi-
VOS.
A especificidade do ANCA para o conjunto das vascu-
lites sistémicas necrosantes parece ser igualmente alta,
proxima dos 90%. Goeken® reviu os processos clinicos de
aproximadamente 200 doentes testados para ANCA na
Universidade da Towa e calculou o valor preditivo dos
resultados positivos e negativos. Um teste positivo, tanto
C- como P-ANCA, predizia com uma probabilidade de
96% que o doente tinha ou viria a desenvolver num curto
periodo de tempo uma vasculite sistémica necrosante ou
Glomerulonefrite Crescéntica Idiopdtica, enquanto um
teste negativo prediziacom uma probabilidade de 93% que
o doente ndo tinha tais doengas.

A divulgagido do ANCA como marcador serolégico dos
tipos mais comuns de glomerulonefrites crescénticas e das
vasculites sistémicas veio a revelar-se de grande interesse
clinico, permitindo, conjuntamente com os achados clinicos
¢ de bidpsia (ou quando esta estiver contra-indicada) o
estabelecimento mais precoce do diagnéstico evitando as
lesdes irreversiveis dos orgdos-alvo®’. Contudo, devido a
baixa prevaléncia destas doengas na populagdo geral, o
achado destes auto-anticorpos tem alto valor preditivo
apenas nos doentes com quadros clinicos compativeis'’,

A maioria dos estudos referem que as vasculites sisté-
micas associadas a0 ANCA tém uma variagiio sazonal,
com aumento significativo da incidéncia no Inverno. A
primeira manifesta¢do da doenga na maioria dos casos é
uma sindrome gripal caracterizada por artralgias, mial-
gias, anorexia, febre e perda de peso que precede em dias
a semanas o inicio da vasculite™!!. Fauci'? designou-a por
sindrome davasculite sistémica. Jennetie e Falk’ descreve-
ram 100 doentes com glomerulonefrite associada a0 ANCA,
a maioria dos quais também apresentavam evidéncia de
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vasculite sistémica, incluindo Granulomatose de Wegener
e Poliarterite Nodosa. Destes doentes, 39 tinham C-ANCA
e 61 P-ANCA. Aproximadamente 90% dos P--ANCA
eram especificos para mieloperoxidase. A idade média era
de 57 anos (entre 2 e 86 anos), com um ligeiro predominio
no sexo masculino. Ndo foi observada diferencga entre o P-
ANCA e 0 C-ANCA no respeitante a idade, sexo ou raga.
Aproximadamente 70% dos doentes apresentavam evi-
déncia de vasculite extra-renal, a maioria com envolvi-
mento pulmonar e das vias aéreas superiores. Os doentes
glomerulonefrite e doenga pulmonar apresentavam quase
a mesma frequéncia de C-ANCA e P-ANCA, enquanto
aqueles com atingimento pulmonar e das vias aéreas ti-
nham maior probabilidade de ter C-ANCA..

A glomerulonefrite associada ao ANCA manifesta-se
clinicamente com insuficiéncia renal rapidamente pro-
gressiva e sedimento urindrio activo. Enquanto a hemo-
ptise é a manifestagio mais frequente do envolvimento
pulmonar, relacionada invariavelmente com infiltrados ou
cavidades pulmonares, o atingimento das vias aéreas su-
periores traduz-se na maioria das vezes por sinusite!!. As
manifestagdes neuroldgicas, as lesdes cutineas, muitas
vezes caracterizadas por purpura palpdvel e vasculite leu-
cocitocldstica, o envolvimento gastrointestinal, miocdrdico
eocularsio encontrados numa frequénciamuito varidvel.!'!
A determinagdo precisa da frequéncia.das manifestagdes
clinicas é dificultada por vérios factores, 0 mais importante
dos quais € a falta de confirmagfo histolégica da inflama-
¢do vascular na maioria dos casos'>3,

Apésadescobertado ANCA, a classifica¢do das vascu-
lites sistémicas continuou a ser um tema polémico, uma
vez que ndo existe unanimidade entre os autores quanto aos
critérios de inclusdo. A classificagdo das vasculites asso-
ciadas a0 ANCA que abaixo descrevemos foi a aceite pela
The Ad Hoc Nomenclature Committee of The Third Inter-
national Workshop on ANCA";
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Sindrome de Wegener
Granulomatose de Wegener
Granulomatose de Wegener -forma limitada
Vasculite de Wegener
Vasculite de Pequenos Vasos
Poliarterite Nodosa - forma micoscépica
Angiite Leucocitocldstica
Glomerulonefrite Necrosante e Crescentica
Sindrome de Churg-Strauss
Poliarterite Nodosa Cldssica

Os termos Sindrome de Wegener e Vasculite dos Peque-
nos Vasos sio designagdes genéricas que descrevem qua-
dros clinicos caracteristicos, com positividade para ANCA,
ainda sem confirmagiio histoldgica'. Por exemplo, um
doente ANCA positivo com sinusite, infiltrados pulmona-
res € nefrite poderia inicialmente ser designado de Sindrome
de Wegener até se obter o diagnéstico definitivo de Granu-
lomatose de Wegener por exames histolégicos.

A Granulomatose de Wegener é uma doenga caracteri-
zada por vasculite granulomatosa do tracto respiratério
superior ¢ inferior, na maioria dos casos acompanhada de
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glomerulonefrite. O termo forma limitada da Granuloma-
tose de Wegener aplica-se as situagdes em que nio ocorre
envolvimento renal. A Vasculite de Wegener € uma angfite
necrosante ndo granulomatosa da mucosa das vias acreas
superiores e capilares pulmonares®!#!5.

Sob a designagdo de Vasculite dos Pequenos Vasos
inclui-se a Poliarterite Microscépica e a Angiite Leucoci-
tocléstica'. A forma microscdpica da Poliarterite Nodosa é
uma doenga que cursa com manifestagdes de vasculite
sistémica e lesdo inflamatéria em pelo menos dois orgads
major (rim, figado, miocérdio, pele, tracto gastrintestinal,
vesicula biliar, pleura ou nervos periféricos) na auséncia
de lesdes destrutivas do aparelho respiratério®. O envolvi-
mento pulmonar da Poliarterite Micoscépica € controver-
s0, sendo aceite apenas por alguns autores!'. Histologica-
mente, trata-se de uma vasculite necrosante afectando as
pequenas artérias e arteriolas, sem formagdo de granulo-
mas®. Se estio afectadas exclusivamente as vénulas pds-
-capilares deve ser usado o termo Angfite Leucoci-
tocldstica!.

Sob a designacio de Glomerulonefrite Necrosante e
Crescéntica, incluem-se os doentes com evidénciaclinico-
-patoldgica de glomerulonefrite sem manifestacées de
vasculite extra-renal, embora alguns sintomas constitucio-
nais, como febre, mialgias e artralgias, estejam geralmente
presentes!.

O Sindrome de Churg-Strauss € uma doenga com mani-
festacdes de vasculite sistémica e pulmonar num doente
com asma ou atopia, € eosinofilia no sangue periférico. A
inflamag@o vascular pode ou ndo ser acompanhada de
formagio de granulomas'*!®, As lesdes extra-pulmonares
ocorrem predominantemente no tracto gastrintestinal, bago
e coragdo e ao contrdrio da Granulomatose de Wegenar,
apenas raramente afectam o rim. O diagndstico € confir-
mado por bidpsia, que revela vasculite dos vasos de peque-
no e médio calibre com infiltra¢do por eosinéfilos e forma-
¢do de granulomas necrosantes extravasculares®!4!3,

A Poliarterite Nodosa Cldssica €¢ uma doenga com
manifestagdes de vasculite sistémicae lesio de pelo menos
dois orgdos major devido a insuficiéncia vascular. His-
tolégicamente caracteriza-se por uma vasculite necrosante
com atingimento segmentar ou focal das artérias de peque-
no e médio calibre, geralmente sem formagao de granulo-
mas®!#15, O diagndstico é confirmado por bidpsia ou por
angiografia mostrando formag¢do de ancurismas®. Enquan-
to a maioria dos doentes com a forma microscépica da
Poliarterite Nodosa tém positividade para ANCA , a asso-
ciagdo do ANCA a forma cldssica é menos comum',

Quando o quadro clinico-histoldgico de uma vasculite
satisfaz os critérios de mais de uma entidade nosoldgica é
utilizada a designagiio de overlap syndrome®.

A multiplicidade de opg¢des terapéuticas das vasculites
sistémicas inclui os corticosteroides, a ciclofosfamida, a
azatioprinae a plasmaferese!’. Em virtude do elevadorisco
que comportam, a relagdo risco:beneficio deve ser avalia-
da cuidadosamente. A bidpsia renal deve ser efectuada
sempre que for necessdrio saber o tipo de glomerulonefrite
e avaliar, através do grau de inflamagdo activa e de
esclerose dos glomérulos, a recuperabilidade da funcdo
renal. Nas vasculites sistémicas com evolugdo rapida-
mente progressiva, o tratamento de escolha € a combina-
¢do de prednisona na dose del mg/Kg por dia, com
ciclofosfamida 1-2 mg/Kg por dia, ambas por via oral'. O
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tratamento deve ser mantido de 6 meses a 1 ano, devendo,
ap0s as primeiras 8 semanas, iniciar-se redugio gradual da
prednisona até se obter uma baixa dose de manutengdo'™!".
Com estes esquemas terapéuticos alguns autores referem
de 65 a 75 % de remissdes completas'®!"1¥, dependendo o
éxito do tratamento da precocidade do diagnéstico e da
instituigdo da terap€utica®". Alguns estudos recentes, embora
ndo aceites pela totalidade dos autores, t€m sugerido que o
Co-trimoxazol pode ser (itil no tratamento da Granuloma-
tose de Wegener'*?, A plasmaferese ou a administragdo
de pulsos de metilprednisolona (1 grama por dia EV,
durante 3 a 5 dias) no inicio da terapéutica, nos casos mais
graves de Granulomatose de Wegener ou de Poliarterite
Microscépica, pode conceder um beneficio adicional®!®,
O’Meara et al'” refere, contudo, que a plasmaferese é ttil
apenas nos doentes que se apresentam oligo-antricos e que
requerem didlise desde o inicio, naqueles em que ocorre
hemorragia pulmonar potencialmente fatal, insuficiéncia
renal rapidamente progressiva ou envolvimento neurolégico
major.

Uma dificuldade no acompanhamento destes doentes
reside na avalia¢io da actividade da vasculite e na decisdo
da manutengio ou redugio da terapéutica'®. Neste aspecto
assume particular importdncia a determinagdo periddica
das titulagdes do ANCA que demonstraram apresentar
uma boa correlag@o com a actividade das vasculites sisté-
micas!'®2!, .

No caso clinico por nds descrito tratava-se de uma
doente que referia sintomas inespecificos mas
persistentes,como astenia, anorexia e perda ponderal, na
austncia de achados semioldgicos significativos. Este quadro
clinico, associado a elevagio da VS, anemia e insuficién-
cia renal progressivas, sedimento urindrio activo e pneu-
monite levaram-nos a considerar a hipétese de doenga
multisistémica, nomecadamente vasculite. O afastamento
de doencas de natureza infecciosa, neopldsica ou me-
tabdlica e a observagdo de um P-ANCA positivo, apesar de
ndo dispormos de titulagcdo, vieram corroborar aquela
hipétese diagndstica. Os ndédulos pulmonares observados
na radiografia do térax foram interpretados como provaveis
sequelas de processo especifico antigo, eventualmente
com algum componente silicético; Jd4 o achado de um
infiltrado pulmonar em padrio de vidro despolido pareceu-
nos traduzir o envolvimento pulmonar da vasculite. Ven-
ning e col.%, num estudo sobre vasculites associadas ao
ANCA, aceitaram como evidéncia do envolvimento pul-
monar a observagao radioldgica de infiltrados pulmonares
ndo atribuiveis a edema ou infecgdo. Assim, apesar da
histologia renal corresponder a uma glomerulonefrite em
fase de evolugdo para a cronicidade, a gravidade do quadro
clinico sistémico com anemia e envolvimento pulmonar
determinaram o inicio da terapCutica. As lesdes das vias
respiratdrias superiores observadas posteriormente, leva-
ram-nos a considerar como diagndstico mais provdvel a
Granulomatose de Wegener, apesar do P-ANCA ser obser-
vado apenas em 6% dos casos®. E frequente as vasculites
ndo se apresentarem com o quadro clinico cldssico mas en-
volverem vdrios orgdos sequencialmente, sendo o reco-
nhecimento claro dum sindrome vasculitico muitas vezes
feito retrospectivamente . Infelizmente neste caso as bipsias
da mucosa nasal ndo foram conclusivas. No entanto, o
facto de dois meses depois se verificar regressdo quase
completa das lesdes das vias aéreas supe-riores, bem assim
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como do infiltrado pulmonar,apenas com terap€utica
imunossupressora, levaram-nos a inclui-las definitivamente
no sindrome de vasculite. Apesar da auséncia de granulo-
mas e utilizando a classificagiio acima descrita designdmos
este caso como de Vasculite de Wegener.
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