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A vasculite é definida como um processo infla-granulomatose necrotizante sarcoéide e (5)
matario infiltrativo e destrutivo da parede dos vasogyranulomatose broncocéntrica. Na ocasiao ja aventa-
associado a necrose do tecido adjacente, seja pox a hipétese da associacdo de mecanismos
isguemia ou pelos mesmos mecanismos que afetamiosunoldgicos, fatores genéticos, drogas, agentes qui-

vasos. micos ou infeccéo viral envolvidos na patogenia das
Ela pode ocorrer como um processo primario owasculites®
ser secundaria a outra doenca. Varias outras classificac@es foram propostas, com

As vasculites podem comprometer varios 6rgdoama interessante analise critica realizada por Lie, em
e sistemas, mas o pulméo é fregiientemente envolvid®94, em editorial entituladoNomenclature and
pois: (1) apresenta um extenso leito vascular, (2) pefalassification oasculitis: Plus Ca Change, Plus
facilidade de distribuicdo dos antigenos através do tra@est La Méme ChoseD autor relembra o primei-
respiratério e (3) pela presenca de varias células exemplo de vasculite, a aortite sifilitica, descrita em
vasoativa8’ As vasculites pulmonares geralmente es1815 e faz uma avaliacdo das varias classificacfes
tdo associadas a vasculites sistémicas primarias, daibseqlentes, até a Ultima proposta por Jennette e cols.
encas do colageno ou a doencas pulmonare® Chapel Hill Consensus Confereneen 1994.
granulomatosas. Ainda nao existe uma classificacao de consenso, mas

Geralmente as vasculites apresentam curso clirelgumas particularidades de cada uma séo bastante
co grave e algumas vezes fatal, sendo de fundamentitlaticas e praticas, facilitando a avaliacdo quando
importancia o seu diagndéstico e tratamento precoclouver a suspeita de vasculite. Lie propés em 1987,
O envolvimento pulmonar € heterogéneo podendama classificacdo, onde basicamente dividiu as
manifestar evolucao clinica indolente ou rapidamenteasculites em infecciosas e nao infecciosas. As nao

progressiva. infecciosas foram divididas de acordo com o tama-
nho do vaso predominantemente comprometido (Ta-
CLASSIFICACAO bela 1)®

Travis e Koss, em 1994, entre outros aspectos,
Liebow, em 1973, foi o primeiro a classificar asvalorizaram a freqtiéncia do comprometimento pulmo-
doencas granulomatosas pulmonares associadasa nas diferentes vasculites, divindindo-as em : (1)
angeite, baseando-se nas alteracdes histolégicas, @&iepéaticas com envolvimento pulmonar comum, (2)
tenséo e historia natural, em 5 tipos : (1) granulomatosgiopatica com envolvimento pulmonar raro, (3) asso-
de Wegener classica, (2) granulomatose de Wegeneiadas a vasculites sistémicas,(4) capilarite pulmonar
limitada, (3) granulomatose linfomatoide, (4) angeite @om hemorragia alveolar, (5) secundaria ou vasculite
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Tabela 1
Vasculites — Classificacéo, Lie 1986-1991

Angeite infecciosa
Angeite ndo infecciosa

A . Envolvimento de vasos sanguineos de grande, médio e pequeno calibre
1. Arterite de Takayasu
2. Arterite de células gigantes (granulomatosa)
- Arterite temporal
- Angeite granulomatosa disseminada
- Angeite primaria de sistema nervoso central
3. Aortite — relacionada a doencga do tecido conjuntivo

B. Envolvimento predominante de vasos de médio e pequeno calibre
1. Tromboangeite obliterante (Doenc¢a de Buerger)
2. Poliarterite nodosa (PAN)
- PAN cléssica
- PAN microscopica
- PAN infantil ( Doenca de Kawasaki)
3. Angeite e granulomatose alérgica
- Granulomatose de Wegener
- Sindrome de Churg-Strauss
4. Vasculites associadas a doencas do tecido conjuntivo e outras doencas sistémicas

C. Envolvimento predominante de pequenos vasos sanguineos
(angeite de hipersensibilidade e vasculite leucocitoclastica)
1. Doenca do soro ou angeite de hipersensibilidade (drogas)
2. Parpura de Henoch-Schénlein
3. Crioglobulinemia essencial
4. Vasculite urticarial — hipocomplemento
5. Vasculite associada a neoplasias

localizada e (6) doencas linfoproliferativas comenvol- ~ Em 1994 cChapel Hill Consensus Conference
vimento vascular. (Tabela@) on the Nomenclature of Systendasculitis com o

As classificacBes mais recentes ndo consideranbjetivo de padronizar a nomenclatura, propés uma
como vasculite a granulomatose linfomatdide, atualrova classificacéo para as vasculites sistémicas, base-
mente aceita como uma doenca linfoproliferativa; s&ada no tamanho dos vasos comprometidos, enfatizando
granulomatose sarcoéide necrotizante reconhecidambém a associag¢éo de algumas doengas com a pre-
como uma variante da sarcoid®sea granulomatose senga do auto-anticorpo anti-citoplasma de neutrofilo
broncocéntrica que apesar de mostrar areas ¢BNCA), que é atualmente a mais utilizada. (Tabela
vasculite, faz parte do espectro da aspergilosg, pagina 4.y®
broncopulmonar alérgic&.
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Tabela 2

Vasculites pulmonares — Classificagéo de Travis

e Koss,1994
Vasculites idiopaticas com comprometimen-
to pulmonar frequiente
Granulomatose de Wegener
Sindrome de Churg-Strauss
Granulomatose sarcéide necrotizante
Sindrome de sobreposicdo
Vasculite crioglobulinémica
Arterite de Takayasu
Sindrome de Behget
Vasculites idiopaticas com comprometimen-
to pulmonar raro
Poliarterite nodosa
Poliangeite microscépica
Doenca de Henoch-Shéenlein
Vasculite hipocomplemento
Arterite temporal
Vasculite pulmonar em doencas sistémicas
Granulomatose sarcoéide necrotizante
Doencas do tecido conjuntivo
Doenca inflamatéria intestinal
Neoplasias malignas
Capilarite pulmonar com hemorragia
alveolar difusa
Vasculite pulmonar secundaria
ou localizada
Infecgéo pulmonar
Granulomatose broncocéntrica
Hipertensédo pulmonar priméria
Pneumonia eosinofilica cronica

Granulomatose de células de Langerhans

Sequestro pulmonar
Embolia pulmonar

Lesao pulmonar secundaria a drogas ou to-

xinas
Lesdo pulmonar secundaria a radiagao
Transplante pulmonar

Envolvimento pulmonar vascular

em doengas linfoproliferativas
Pseudolinfoma ou pseudotumores
Les&o imunoproliferativa angiocéntrica
Linfoma ndo-Hodgkin
Linfoma intravascular

DIAGNOSTICO

Deve-se considerar a possibilidade diagnostica
de vasculite, quando o paciente apresentar sintomas
sistémicos, associados ao comprometimento de um ou
mais 6rgdos. Geralmente ha febre, emagrecimento,
astenia, artralgia, dor abdominal, hipertenséo arterial,
insuficiéncia renal e alteracdes neuroldgicas.

As alteracdes radiograficas pulmonares mais co-
muns sao: infiltrado pulmonar recorrente, infiltrado
alveolar e nédulos pulmonares, com ou sem cavida-
des. Na presenca destes achados o diagndstico dife-
rencial principalmente se faz com as doencas infecci-
osas e metéstaticas.

A associa¢do com mononeurite maltipla, purpura
palpavel ou hematuria é fortemente sugestiva da pre-
senca de vasculite.

Paraa confirmacao diagnéstica, na grande mai-
oria das vezes, € necessaria a comprovacao
histopatolégica através de bidpsia de amostra repre-
sentativa do principal 6rgdo comprometido.

A patologia das vasculites pulmonares é comple-
xa e objeto de confusao por vérias razdes: (1) virtual-
mente em todas as sindromes de vasculites idiopaticas
o diagnéstico requer uma cuidadosa correlagdo com
dados clinicos e laboratoriais e ndo pode ser baseado
apenas nos achados histopatolégicos; (2) as manifes-
tacdes histopatologicas de vérias sindromes de
vasculites idiopaticas dependem de em que momento
no curso da doenca a bidpsia foi realizada; (3) bidpsias
pulmonares podem apresentar alteracfes patoldgicas
atipicas ou inespecificas , sem critérios morfologicos
para diagnéstico definitivo; (4) o diagnéstico diferen-
cial € complexo e inclui doencgas sistémicas raras nas
quais poucos patologistas tém experiéncia; (5) a
patogénese é variada e muito pouco conhecida; (6) a
inflamacg&o granulomatosa necrotizante € uma carac-
teristica frequente das sindromes vasculiticas
idiopaticas, cujo aspecto morfoldgico pode mimetizar
doencas infecciosas. Assim, é fundamental distinguir
um quadro infeccioso de uma sindrome vasculitica
idiopatica, a qual pode ser tratada com imunos-
supressores.

Na suspeita de vasculite, devemos realizar uma
avaliacao clinica detalhada, desde investigar a possi-
bilidade de toxicidade a drogas, avaliar o comprome-
timento de 6rgaos extra-toracicos, principalmente rins,
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Tabela 3

Chapel Hill Consensus Conference, 1994

Vasculite de grandes vasos (aorta e seus ramos principais)

Arterite de Takayasu

Arterite de células gigantes ou arterite temporal

Afeta a aorta e seus ramos principais. Geralmente
acomete individuos com idade menor que 50 anos.
Arterite granulomatosa da aorta e seus

ramos principais

Preferéncia pelos ramos extracranianos da carotida.
Geralmente atinge individuos com mais de 50 anos
de idade

Associa-se com polimialgia reumatica

Vasculite de vasos de médio calibre (artérias viscerais e seus ramos principais)

Poliarterite nodosa

Doenca de Kawasaki

Inflamacéo necrotizante de artérias de calibre pe-
gueno e médio

Sem comprometimento renal ou vasculite em
arteriolas, capilares ou vénulas

Envolve grandes, médios e pequenos vasos, parti-
cularmente as coronarias.

Geralmente acomete criancas

E acompanhada de comprometimento linfonodal e
mucocutaneo.

Vasculite de pequenos vasos (pequenas artérias, arteriolas, vénulas e capilares )

Granulomatose de Wegener *

Sindrome de Churg-Strauss *

Poliangeite microscépica *

Parpura de Henoch-Schénlein

Vasculite crioglobulinémica essencial

Angeite cutane leucocitoclastica

Inflamagé&o granulomatosa envolvendo o trato res-
piratério

Vasculite necrotizante de vasos de pequeno e mé-
dio calibre.

O comprometimento renal é comum.

Inflamac&o granulomatosa rica em eosinofilos en-
volvendo o trato respiratorio e pele.

Vasculite necrotizante compromentendo vasos de
pequeno e médio calibre.

Associacdo com asma e eosindfilia

Afeta capilares, vénulas ou arteriolas.

Pode haver comprometimento de vasos de peque-
no e médio calibre.

O comprometimento renal e a capilarite pulmonar
sao frequentes.

Vasculite sistémica caracterizada pela deposicéo
de IgA afetando pequenos vasos.

Geralmente compromete a pele, intestino e rim.
Presenca de crioglobulinas, com depdsito de
imunoglobulinas e componentes de

complemento na parede de capilares, arteriolas e
vénulas.

E geralmente secundéria a infecc&o pelo virus da
hepatite C.

Comprometimento renal e cutaneo sdo comuns.
Angeite cuténea leucocitoclastica isolada, sem
vasculite sistémcia ou glomerulonefrite.

* Fortemente associadas ao auto-anticorpo anti-citoplasma de neutréfilo (ANCA)
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pele, olhos e sistema nervoso, além de pesquisarfésca;
doencas do colageno. 9-Massa retro-orbital.

Com o advento do ANCA (anticorpos contra Ha varios relatos de ANCA falso positivos, rela-
citoplasma de neutrdfilos), descritos inicialmente entionados a tuberculose, infeccao flngica, amebiase,
1982 por Davies e cof¥, passamos a dispor de umaHIV, malaria, sifilis, leptospirose, endocardite
ferramenta importante no diagnéstico e monitorizagcabacteriana subaguda, portanto ndo é recomendado que
da atividade das vasculites de pequenos vasos. 0 ANCA substitua a bidpsia na suspeita de vasculite

ANCA sao auto-anticorpos que reagem contraistémica de vasos de pequeno caftbre
constituintes citoplasmaticos de neutrdéfilos e monécitos, O quadro clinico e a avaliacdo diagndstica das
detectados rotineiramente pela técnica drincipais vasculites pulmonares serédo abordadas a
imunofluorescéncia indireta em neutrofilos fixados naseguir.
etanol. Trés diferentes padrdes podem ser observa-
dos: (1) cANCA, padréao citoplasmatico granular clasGRANULOMATOSE DE WEGENER
sico; (2) pANCA, padréo perinuclear e (3) aANCA,
padréo difuso atipico. O cANCA é induzido princi- E uma vasculite necrotizante sistémica n&o infec-
palmente pelo antigeno proteinase 3 (PR3), detectadmsa que acomete vasos de pequeno e médio calibre
pelo método de ELISA, com especificidade de 80 gartérias, arteriolas, capilares, veias e vénulas), mani-
100% e sensibilidade de 28 a 92% para granulomatofestando-se geralmente com o comprometimento de
de Wegener (GW). O p ANCA contra mielo- vias aéreas superiores, pulmdes e rins. A etiologia da
peroxidase (MPO) é fortemente associado com @ranulomatose de Wegener permanece desconheci-
poliangeite microscopica com especificidade de 80%a, embora estudos recentes sugiram mecanismos
e sensibilidade de 509%4°112 imunologicos envolvidos na fisiopatogenia da doenca.

A avaliacdo inicial da amostra de soro de um pa© prognostico da doenca mudou substancialmente
ciente para pesquisa de ANCA deve ser realizado atrapds a instituicdo do tratamento combinado de
vés da imunofluorescéncia indireta. Os exames posittorticoide com a ciclofosfamida, estando a morbidade
vos devem entéo ser avaliados através do método denortalidade associadas principalmente aos efeitos
ELISA para pesquisa de PR3-ANCA e MPO-colaterais das drogas, recaidas da doenga ou mesmo
ANCA. Os resultados obtidos apenas pelo métodao seu diagnéstico tardi&:*41>
de imunofluorescéncia indireta ndo séo especificos para
GW ou poliangeite microscopic&. ASPECTOS CLINICOS

E importante ressaltar que a especificidade e
acuracia do ANCA por imunoflurescéncia indireta A prevaléncia estimada da GW nos Estados

depende muito da experiéncia do leitor. Unidos é de 3/100.000 habitantes, sendo igualmente

Sao indicacdes clinicas para pesquisa do ANCAdistribuidos entre os sexos, com idade média de 41
desde que nao haja outras causas evidéhtes anos (9 a 78) e com predominio na raca branca (97%).

1-Glomerulonefrite, principalmente arapidamen- A evolugao clinica da doenga pode ser indolente,
te progressiva,; de meses a anos, geralmente com comprometimento

2-Hemorragia pulmonar, principalmente naapenas das vias aéreas superiores ou rapidamente pro-
sindrome reno-pulmonar; gressiva e fatal, com comprometimento renal e de va-

3-Vasculite cutanea associada a manifestacde®s outros 6rgaos. Pode apresentar-se sob a forma
sistémicas; limitada ao trato respiratorio.

4-Nédulos pulmonares multiplos; A GW pode manifestar febre no inicio do qua-

5-Doenca destrutiva cronica de vias aéreas sudro em 25% dos casos e emagrecimento emd%%.
periores;

6-Sinusite ou otite cronica; COMPROMETIMENTO OCULAR

7-Estenose subglotica;

8-Mononeurite multipla ou outra neuropatia peri- O comprometimento ocular pode ocorrer em 20
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a 58% dos pacientes com GW, podendo fazer partednquicas.(fig.1}® Daum e cols. encontraram le-
da manifestacg&o inicial em 8 a 16 % dos pacientesoes traqueobronquicas em 10 de 27 (37%) de paci-
Qualquer compartimento do olho pode ser afetad@ntes com GW, sem suspeita clinica inicial de altera-
apresentando: ceratite, conjuntivite, esclerite, episcleritefo de via aéré® A evolucdo com estenose de tra-
obstrucao do ducto nasolacrimal, uveite e até a prguéia ou bréonquios ocorre em 10 a 30 % dos pacien-
senca de pseudotumor inflamatoério em regido retrdes, podendo manifestar-se anos apds o diagnostico
orbital levando a compresséao do nervo optico @icial da doenca e na auséncia de comprometimento
proptose. A presenca de pseudotumor retro-orbitaltivo em outros locais.
caracteriza uma situacao de urgéncia pois pode levar
a perda visual, sendo importantes diagndsticos dife€OMPROMETIMENTO PULMONAR
renciais as infec¢ées (fungos, micobactérias e parasi-
tas), doencas inflamatdrias (sarcoidose) e tumores O pulméo pode estar acometido em 45 a 90%
benignos ou maligno&:1® dos pacientes com GW. Os sintomas mais frequientes
sdo: tosse, dispnéia e hemoptise. A presenca de
COMPROMETIMENTO DE VIAS AEREAS infiltrado ou nédulos pulmonares a radiografia ou
SUPERIORES tomografia de térax em individuos assintomaticos res-
piratorios , com suspeita de GW foi observada em
O comprometimento das vias aéreas superiore¥% dos caso8> O achado radiografico mais co-
€ a manifestac&o inicial mais comum da GW, acontenum € de nédulos pulmonares, inicos ou mutiplos (com
cendo em 70% dos casos e durante a evolucdo da sem cavi-
doenca atingindo até 90 % dos paciefitas. dade), mas
A sinusite cronica, epistaxe ou otite média sdgpodemos ob-
manifestacdes freqiientes, podendo anteceder em ns&rvar tam-
ses a anos a forma generalizada da doencga. O cob@&m infiltrado
prometimento nasal, caracterizado por rinorréia pepulmonar re-
sistente, epistaxe, Ulceras de mucosa e perfuracdodorrente, e
septo nasal, ocorre em 60 a 80% dos pacientes. Padensolida-
haver envolvimento granulomatoso da faringe e corcdes. (fig. 2)
das vocais levando a rouquidao. O aparelho auditivBm menor iy > _ Radiografia de térax em PA
€ acometido em 30 a 50% dos paciefites frequéncia mostrando consolidagdes bilaterais.
A confirmagéo histologica do comprometimentoobserva-se 0 Granulomatose de Wegener.
das vias aéreas superiores, com presenca defiltrado
granulomas, necrose e vasculite é baixa, em torno @éveolar difuso, correspondente a hemorragia alveolar,
16% . Geralmente os achados histologicos sageralmente associada a alta mortalid&®le.
inespecificos, sendo necessaria a bidpsia de outro lo- A tomografia de térax acrescenta mais detalhes
cat” aos achados radiogréficos. As opacidades nodulares
geralmente séo periféricas, de tamanhos variados, com
COMPROMETIMENTO DA TRAQUEIA E ou sem cavidades, e geralmente € possivel observar
BRONQUIOS relacdo com o vaso . Outra alteragéo que sugere um
processo de natureza vascular sao as opacidades em
cunha, periféricas (infarto pulmonar) com infiltrado
alveolar em halo .(fig.3)
" Fig.1 Vista broncoscopica Infilttrado reticular, derra-
mostrando lesdo infiltrativae me pleural e linfo-
exulcerada na carina prin- nodomegalia mediastinal
cipal. Granulomatose de s&o raros?®

Wegener. A alteragao funcio-

)

Cordier e cols. rela-
taram 55% de anormali
dades broncoscopicas e
77 pacientes com com-§#
prometimento pulmonar, &
tratando-se principalmen
te de Ulceras traqueo
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2-Radiografia de térax alterada — presenca de
nédulos, infiltrado persistente, ou cavidades;

3- Hematuria - > 5 heméceas/campo ;

4-Inflamagéo granulomatosa na biopsia — Infla-
macao granulomatosa na parede de uma artéria ou em
regido extra ou perivascular (artéria ou arteriola)

A presenca de 2 ou mais destes critérios em um
paciente com vasculite sistémica estabelece o diagnos-
tico de GW com sensibilidade de 88,2% e
especificidade de 92%. E importante salientar que para
analise da sensibilidade e especificidade do diagnoésti-
co baseados nestes critérios, foram avaliados apenas
0S pacientes com varias vasculites sistémicas. Nao
nal mais comum & a obstrucéo ao fluxo aéreo, gerdbram incluidos outras doengas, como infecgdes, que
mente associada a reducéo da difusdo de mondxigoderiam mimetizar as vasculité® portanto estes
de carbono. O padrao obstrutivo pode estar relaci@ritérios diagndsticos tem aplicabilidade clinica

Fig.3 - Tomografia de torax: consolidacéo
periférica com ténue infiltrado alveolar
em halo. Granulomatose de Wegener.

nado a obstrucao traqueal ou brongiea questionavel.
Atualmente dispomos também do ANCA para
COMPROMETIMENTO RENAL auxilio diagnéstico. O c-ANCA contra proteinase 3

(PR3) é detectado em 90% dos pacientes com GW

O envolvimento renal pode estar presente no insistémica em atividade e 67 a 86% na GW localizada

cio do quadro em 11 a 18% dos casos, e em 77.&ma minoria dos pacientes com GW podem apre-
85% na evolucédo da doenca. 42% podem evoluir cosentar o p-ANCA contra mieloperoxidase , também
insuficiéncia renal cronica apesar do tratamento ad@resente na poliangeite microscopica e na

guados2b glomerulonefrite pauci-imuné?
Porém o c-ANCA pode ser positivo em outras
OUTRAS MANIFESTACOES vasculites:l) poliangeite microscépica (50%@)

sindrome de sobreposicéo (40%)glomerulonefrite

Pode haver envolvimento de outros 6rgdos e sisrescente idiopatica pauci-imune (30%) e poliarterite
temas, como o osteoarticular (artralgias, artrite, mialgiajyodosa classica (10%). Portanto, associado a possi-
a pele (purpura, lesdes vesiculares ou hemorragicabjlidade de falso positivo em vérias doengas infeccio-
o sistema nervoso (mononeurite multipla, compromesas citadas anteriormente, o c-ANCA né&o deve subs-
timento dos pares cranianos, surdez), o coracatuir o papel da biépsia no diagnostico da GW.
(pericardite, miocardite, distirbios da conducédo) e  Paraodiagndstico histolégico definitivo geralmen-
menos freglentemente o trato gastrointestinatge € necessaria a biopsia pulmonar cirdrgica. A bidpsia

genitourinario, figado e tiredide. transbronquica apresenta baixo rendimento (4% de
vasculite e 5% de granulomas), a ndo ser em raras
DIAGNOSTICO situacdes quando as alteracdes histologicas séo

correlacionadas com os dados clinicos e laboratoriais,
O diagnodstico de GW é estabelecido com a evireste tipo de espécime, para defini¢cdo do ql&éfo
déncia histolégica de vasculite e inflamacdo  Macroscopicamente, a alteracdo mais comum é
granulomatosa em paciente com quadro clinico cona presenga de multiplos noédulos bilaterais de diame-
pativel. O Colégio Americano de Reumatologia eniros variados, solidos ou com cavidades centrais,
1992, estabeleceu critérios para o diagnéstico da GWecrose circunjacente, hemorragia e fibrose.
1-Inflamacao nasal ou oral — presenca de Ulceras  Microscopicamente, os achados sé&o variados e
orais dolorosas ou ndo , e secrecao nasal purulentd@vem ser interpretados pelo patologista com cautela.
sanguinolenta; Conceitualmente, deve ser encontrada vasculite
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granulomatosa necrotizante, de aspecto fibrindidgastrointestinal.
(fig.4) Além desta alteracéo pode-se observar necrose Recentemente levantou-se a associagao entre 0s
parenquimatosa de tipo geogréfica, microabscessantagonistas dos receptores de leucotrienos

gigantocitos distribuidos difusamente

e granulomas mal formados. Secuf; ?ﬁ,
dariamente, notam-se ainda algum. W
manifestacdes morfoldgicas comcg'*‘ ﬁ
hemorragia alveolar, agregado gt
linféides, eosinofilia tecidual, pneu- s "'
monia lipoidica, bronquiolite créni- 51;&
ca e principalmente bronquiolite .1:.'»

(montelucaste e zafirlucaste) com a
SCS® mas ndo esta claro se a
droga seria responsavel pela
vasculite ou se aretirada ou redu-
cdo do corticéide favoreceram a
manifestacdo da SCS que estaria
previamente mascarada pela
corticoterapi&”

obliterante com pneumonia em Of= Fig.4. BIOpSIa Clrurglca pulmonar

ganizag&o (BOOP}** granuloma com necrose fibrindide.
O rendimento da bidpsia de teganuiomatose de Wegener. o
cidos extrapulmonares (V|as aéreas A SCS acomete principalmente

superiores, rim e pele) é baixo, seja por achadaultos, com inicio dos sintomas em média aos 38 anos
inespecificos ou em parte por obtencdo de amostrds idade (7 a 74 anos), sem aparente preferéncia por
pequenas nao representativas. sexo, apesar de algumas séries mostrarem discreto
predominio entre os homef#s Os pacientes apre-
sentam asma, geralmente de inicio tardio, por volta da
4’ década. Podem apresentar também rinite, pdlipos
nasais e sinusite. No inicio da mani-
festacdo da vasculite a maioria dos
pacientes apresenta febre e emagre-
cimento. Lanham e cols. descreve-
ram trés fases da doenca: (1) perio-
do prodrémico consistindo de rinite
alérgica, polipose nasal e asma; (2)

ASPECTOS CLINICOS

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

As infec¢cdes pulmonares
granulomatosas sao importante
agnostico diferencial com a G
principalmente por implicar em tra
tamento totalmente diferente
Metastases pulmonares, neopla
de pulmé&o e abscesso pulmon
(fig.5) séo outros diagnasticos dif fase eosinofilica: eosinofilia periféri-
renciais. Deve ser feita diferenciag ca e tecidual com pneumonia
com outras vasculites de pequend%g 5 Cavidade com parede espesgsinofilica cronica e gastroenterite
vasos como a poliangeite microsc@@m lobo  superior direito. egsinofilica; (3) fase com manifes-
pica e sindrome de Churg-Straus§ranulomatose de Wege”ertagao da vasculite sistémi¢a

Entre outras doen(;asD'agnOSt'CO diferencial : abscesso

granulomatosas, a granulomatog&/Imonar. ASMA

linfomatdide e sarcoidose podem

imitar a GW. A vasculite sistémica geralmente manifesta-se 3

anos depois do inicio da asma. Intervalos menores entre
SINDROME DE CHURG-STRAUSS OU oinicio da asma e a manifestacdo da vasculite est&o
ANGEITE ALERGICA E GRANULOMATOSA associados a pior prognéstico. A gravidade e frequén-
cia das crises de asma geralmente pioram no periodo
A Sindrome de Churg-Strauss (SCS) € umague antecede a manifestacdo da vasculite sistémica,,
vasculite sistémica rara caracterizada por rinite alérgpodendo melhorar muito depdt®.
ca, asma e eosinofilia sanguinea. O pulméo, a pele e o
sistema nervoso sdo os locais mais comumente coiNFILTRADO PULMONAR
prometidos, mas pode haver envolvimento de outros
orgaos e sistemas, como o cardiovascular e Aradiografia de térax é alterada em 62-77% dos
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casos. A principal alteracdo radioldgica € a presengsmag) eosinofilia periférica, maior que 1500/uB)e

de infiltrado alveolar focal transit6rio, sem distribuicdoevidéncia de vasculite envolvendo dois ou mais 6rgaos
segmentar ou lobar. Infiltrado pulmonar intersticial eextrapulmonare$® O p-ANCA é positivo em 70%
ndédulos pulmonares sem cavidade podem estar prées casos.

sentes, mas sdo menos comuns. O derrame pleural Apesar da bidpsia pulmonar ainda ser conside-
aparece em 25-50% dos casos, mas infreqlientemendéela como padrédo ouro para o diagnéstico da SCS,

como manifestacéo inicial. geralmente ndo é necessaria. A biépsia de outros lo-
cais como pele, nervo ou musculo, associada ao qua-

LESOES CUTANEAS dro clinico geralmente é suficiente para a concluséao
diagndstica.

As lesBes cutaneas acometem 2/3 dos pacientes.
A purpura manifesta-se em 50% (fig.6) dos casos BATOLOGIA
0s nédulos subcutaneos em 30%. Estas alteracdes
dermatoldgicas séo comuns, mas nao patognomonicas Apesar da descricdo original ter sido feita em
da SCS. 1951 pelos Drs. J. Churg e L. Straf8s;aracteri-
zando a doenca pela combinagdo de pneumonia
eosinofilica, vasculite e inflamacgé&o granulomatosa,
mesmo neste estudo original de autopsia, a pneumonia
eosinofilica foi encontrada somente em 50% dos ca-
sos, a vasculite em 30% e os granulomas
extravasculares em 20%. O fato da bidpsia ser desne-
cessaria na maioria das vezes para a confirmacao
diagndstica ( quando obtidas, séo geralmente de pele,
musculo ou nervos), podem justificar estes resultados
mesmo em estudos posteriores.

Fig. 6 Parpura palpavel. Vasculite leucocitoclastica. Na SCS as seguintes alteracdes histolégicas po-
Granulomatose de Wegener ou em Sindrome de Churg—em ser observadas no pulrf#o

Strauss. 1-Achados diagndsticos classicos: pneumonia
eosinofilica, vasculite necrotizante e inflamacéo
ALTERACOES NEUROLOGICAS granulomatosa.

2-Achados altamente sugestivos (necessitam de
A neuropatia periférica (mononeurite mutipla ) écorrelacao clinico-patoldgica): pneumonia eosinofilica
comum, com acometimento de 64 a 75% dos pacier-vasculite necrotizante;
tes. A isquemia do nervo Optico é a lesdo de nervo  3-Achados sugestivos (necessitam de correlacéo
craniano mais fregliente. Lesdes do sistema nervostinico-patolégica): pneumonia eosinofilica e necrose

central sdo raré® de parenquima;
4-Achados comuns, mas nao diagndsticos: pneu-
OUTRAS MANIFESTACOES monia eosinofilica

Em outros 6rgéaos, classificamente, sao descri-
O coracao e o trato gastrointestinal podem seps a presenca de infiltracdo tecidual por eosindfilos,
comprometidos em menor frequiéncia. Pode haver tansasculite necrotizante e granulomas extravasculares.
bém envolvimento renal, mas geralmente é leve.
Poliartralgia e artrite migratoria, além de mialgia po-DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

dem estar presentes na fase vasculitica da doenca.
Outras doencas que apresentam infiltrado

DIAGNOSTICO eosinofilico e/ou inflamacgao granulomatosa, sao impor-
Os critérios clinicos para diagndstico inclugjn: tantes diagndsticos diferenciais histolégicos. Os prin-
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Tabela 4 Sindrome de Churg Strauss — Diagnadstico diferencial

SCS PEC SHE GBC GW
Eosinofilia sanguinea  Sim (1) Ocasional Sim (1) Sim Raro
Asma Sim Ocasional N&o Sim N&o
Envolvimento
extrapulmonar Sim Nao Sim Nao Sim
ANCA Sim Sim
(p-ANCA 70%) Nao Nao Nao (c-ANCA 60-90%)
Pneumonia
eosinofilica Sim Sim N&o Sim N&o
Vasculite
necrotizante Sim N&o N&o N&o Sim
Granuloma
necrotizante Sim N&o N&o Sim Sim

SCS, sindrome de Churg-Strauss; PEC, pneumonia eosinofilica cronica; SHE, sindrome hipereosinofilica; GBC,
granulomatose broncocéntrica; GW, granulomatose de Wegener

cipais diagnosticos diferenciais sdo: pneumonigroscépica. Nao ha granulomas, sendo um importante
eosinofilica, sindrome hipereosinofilica, granulomatoséator diferencial com a GW.

broncocéntrica, GW e infec¢bes. O quadro clinico é

fundamental para definicdo diagndstica. (Tabet4) QUADRO CLINICO

POLIANGEITE MICROSCOPICA Ha um discreto predominio no sexo masculino,
com inicio dos sintomas em média aos 50 anos de ida-

Foi reconhecida como uma forma microscopicale. O inicio da doenca pode ser insidioso, com qua-

da poliarterite nodosa em 1948 por Davson e cols. &ro de artralgia e hemoptise precedendo em meses a

definida como uma vasculite sistémica necrotizante quenos a manifestagao sistémica da vasculite. Orimé o

envolve vasos de pequeno calibre (capilares, vénulésgao mais comumente acometido sob a forma de

ou arteriolas) sem granulomas e associada glomerulonefrite rapidamente progressiva.

glomerulonefrite segmentar necrotizéttéFaz parte A hemorragia alveolar atinge 12 a 29% dos paci-

das vasculites de pequenos vasos relacionadas etes, sendo uma das principais causas de morbi-mor-

ANCA, junto com a GW e SCS. Mais de 80% dostalidade na poliangeite microscopi¢a

pacientes com poliangeite microscopica apresentam

ANCA, geralmente p-ANCA (contra mielo- DIAGNOSTICO

peroxidase) . E a causa mais comum de sindrome reno-

pulmonaf® A heterogeneidade do quadro clinico e o curso
da doenca indolente, associado a manifestagdes
PATOLOGIA sistémicas , febre, emagrecimento, mialgia, artralgia e

lesbes cutaneas dificultam o diagndstico. Apesar do
Observa-se vasculite necrotizante segmentardiagndstico basear-se muitas vezes no quadro clinico
focal de vasos de pequeno calibre. O comprometassociado ao p-ANCA, é importante a confirmacao
mento de vasos de médio calibre pode ocorrer, masié presenca de vasculite, geralmente possivel através
raro. A presenca de microaneurismas frequentemendia bidpsia renal , de pele ou do nervo sural. No pul-
vistos na poliarterite nodosa é rara na poliangeite mmao a suspeita de hemorragia alveolar baseia-se na
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presenca de infiltrado alveolar difuso (fig.7), associa-
do ou ndo a hemoptise. Pode haver anemia e eleva-
céo da difusdo do monéxido de carbono. O lavado
broncoalveolar com aspecto sanguinolento difuso é
altamente sugestivo de hemorragia alveolar.

VASCULITES PULMONARES — DIAGNOSTI-
COS DIFERENCIAS

Frente a dificuldade diagnostica das vasculites,
principalmente pela sua raridade e muitas vezes haver

achados em comum, segue a Tabela 5, com as princi- Fig.7 Radiografia de térax em PA:

pais caracteristicas clinicas e/ou laboratoriais das infiltrado alveolar difuso, em paciente

vasculites pulmonares mais frequefités? com hemoptise, insuficiéncia renal e p-
E importante salientar que existem tambémas ~ ANCA. Poliangeite microscopica

sindromes de sobreposicéo , sendo descritos casos
de associacao de poliarterite nodosa e SCS, arterite
de células gigantes e granulomatose de Wegener ou

SCS entre outrds
Tabela 5.

GW SCS PAM Behcet ACG PHS CRIOG
Deposito IgA - - - + - + -
Crioglobulinas - - - - - - +
ANCA +++ ++ ++ - - - -
Granulomas
necrotizantes +++ ++ - - + - -
Asma e eosinofilia - +++ - - - - -
Melhor local biépsia Pulmdo Pele Rim Pele Artéria Pele

nervo,musc. temporal

Comprometimento de 6rgdos (%)

Muco —Cutaneo 40 60 40 100 - 90 90
Renal 80 45 90 0 - 50 55
Pulmonar 90 70 50 5 <5 <5 <5
VAS 90 50 35 0 50 <5 <5
Musculoesquelético 60 50 60 50 40 75 70
Neurologico 50 70 30 15 100 (%) 10 40
Gastrointestinal 50 50 50 15 - 60 30

GW, granulomatose de Wegener ; SCS, sindrome de Chur-Strauss; PAM, poliangeite microscopica; Behget, sindrome
de Behget; ACG, arterite de células gigantes; PHS, Purpura de Henoch-Schdnlein; Criog., Vasculite crioglobulinemica;
(*) comprometimento de 100%, considerando o sintoma de cefaleia secundaria a arterite temporal.
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