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Pulmonary vasculitis: when suspicion equal diagnosis
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Resumo

As vasculites pulmonares primarias sdo caracterizadas por
processo inflamatdrio na parede dos vasos pulmonares que
leva a isquemia e hemorragia pulmonar com as consequientes
expressOes clinicas e radiolégicas. As vasculites pulmonares
primarias sdo acompanhadas de expressdo sistémicas cutaneas,
em nervos periféricos, rins, seios da face, olhos e ouvidos,
além do trato gastrintestinal, e sistemas cardiaco e nervoso
central. O diagndstico é feito através da associacdo das
informacdes clinicas, radiolégicas e anatomopatolégicas. O
tratamento com corticoster6ides e imunossupressores deve ser
instituido precocemente e apresenta altas taxas de remissgo.
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Abstract

The primary forms of pulmonary vasculitis are characterized
by an inflammatory process in the pulmonary vessel walls,
leading to pulmonary ischemia and hemorrhage and the
consequent clinical and radiological manifestations. These
forms of vasculitis are accompanied by symptoms involving
the skin, peripheral nerves, kidneys, sinuses, eyes, ears and
gastrointestinal tract, as well as the cardiac and central
nervous systems. The diagnosis is made through analysis of
the clinical, radiological and pathological data. When
treatment with corticosteroids and immunosuppressive
therapy is initiated early, remission rates are high.
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INTRODUCAO

As vasculites pulmonares primarias caracteri-
zam-se pela inflamac&o dos vasos pulmonares na
auséncia de doenga reumatoldgica e/ou neoplasica
diagnosticada (lGpus eritematoso sistémico, artrite
reumatoide, sindrome de Sjogren, polidermatomio-
site e as neoplasias) e/ou de exposi¢cdo ambiental
e/ou a drogas, quando, entdo, passam a ser classifi-
cadas como vasculites secundarias.*4 O processo
inflamatorio (presenca de neutrofilos na parede
dos vasos pulmonares) pode acometer as artérias
e veias de grande, médio e pequeno calibre, assim
como os capilares pulmonares. De acordo com o
vaso acometido, o grau do acometimento e o tipo
de lesdo histoldgica apresentada, assim como com

os sintomas e sinais radiolégicos e tomograficos
apresentados pelos pacientes, sera caracterizado
o tipo de vasculite pulmonar.

Os sinais e sintomas apresentados pelos pacientes
sdo consequientes a isquemia e/ou sangramento do
territério pulmonar acometido. A isquemia sera
decorrente da inflamacdo da parede dos vasos
pulmonares e conseqiiente diminuicdo de sua luz,
com hipoperfusdo do tecido adjacente e o sangra-
mento conseqliente a ruptura da parede dos vasos
acometidos e/ou dos aneurismas formados ap6s o
processo de reparacdo e/ou ainda conseqiiente a
capilarite pulmonar.

Deve-se pensar no diagnodstico de vasculite
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pulmonar nos pacientes com hemoptise e/ou san-
gramento alveolar e nos que apresentam nodula-
cdes e/ou opacidades pulmonares multiplas, espe-
cialmente quando escavadas e/ou justapleurais, e
principalmente quando acompanhadas de doenca
sistémica.

A investigagdo diagnostica inclui o radiograma
de tdrax de frente e perfil, para identificacdo dos
nédulos e opacidades, e/ou ainda do infiltrado
intersticio-alveolar bilateral caracteristico da he-
morragia alveolar.

Ap0s a suspeita diagn0stica, deve-se solicitar
uma angiotomografia de térax para estudo da
arvore vascular pulmonar e para melhor caracteriza-
¢ao do parénquima pulmonar. A angiografia pulmo-
nar deverd ser solicitada somente na suspeita de
aneurismas da arvore pulmonar (como na sindrome
de Behcet) e a arteriografia brénquica nos casos
de hemoptise recidivante em que se opte por
embolizacdo de ramos das artérias brénquicas
responsaveis pelo sangramento.

Na suspeita clinica de vasculite pulmonar
deverd ser solicitado hemograma (para verificar a
presenca de eosinofilia, caracteristica da sindrome
de Churg-Strauss e leucocitose e plaquetose, usual-
mente presentes na granulomatose de Wegener) e
velocidade de hemossedimentagdo (normalmente
bastante elevada nas vasculites). O exame de
anticorpo anticitoplasma de neutrofilos devera ser
sempre solicitado, pois se positivo contribuiré para
o0 diagndstico de vasculite (especialmente granu-
lomatose de Wegener, poliangeite microscopica e
sindrome de Churg-Strauss).®-®)

i
Figura 1- Les0es ulceradas cutaneas caracteristicas de vasculite sistémica.

As vasculites pulmonares, normalmente se apresen-
tam acompanhadas de sintomas e sinais sistémicos. A
forma localizada da doenca é rara mas pode ocorrer,
especialmente a restrita aos seios da face e/ou aos
pulmdes. O acometimento sistémico das vasculites pul-
monares deve ser sempre investigado: -

Cutaneo: normalmente se apresenta na forma
de purpura e/ou lesdes necréticas predominando
nas extremidades, especialmente dos membros
inferiores. Deve ser sempre solicitada a avaliagdo
de um dermatologista para analise da lesdo e poste-
rior obtencdo de bidpsia da lesdo cutanea e andlise
histolégica. Nesses casos é necessario realizar o
diagnostico diferencial com vasculite de hipersen-
sibilidade.*¢9 (Figura 1)

s

Figura 2 - Acometimento ocular e nariz em sela caracteris-
ticos da granulomatose de Wegener
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Figura 3 - Radiografia e tomografia de térax mostrando massas escavadas

Sistema nervoso periférico: a neuropatia periférica
€ bastante comum nas vasculites sistémicas, especial-
mente na sindrome de Churg-Strauss. Na suspeita de
neuropatia periférica, caracterizada pelo sintoma
de formigamento, parestesia e dor em queimacao
nas extremidades, devera ser solicitada eletroneuro-
miografia que, se alterada, indicara necessidade
de realizacdo de bidpsia do nervo correspondente.
No caso de acomentimento dos membros inferiores,
podera ser solicitada biépsia do nervo sural.

Rins: sempre devera ser solicitado o exame do
sedimento urinario e/ou urina tipo |, que se encon-

trard alterada, especialmente nos portadores de
granulomatose de Wegener e poliangeite microsco-
pica (leucocituria, hematuria e proteindria). A seguir,
devera ser solicitada avaliagdo da fung¢do renal
através da mensuracdo dos niveis séricos de uréia e
creatinina e se estas se apresentarem em niveis
normais devera ser solicitado o clearance de uréia e
de creatinina. Se a funcdo se apresentar alterada,
devera ser solicitada bidpsia renal para verificagédo
do tipo e grau da lesdo renal. Deverd também ser
solicitada dosagem de anticorpo anticitoplasma de
neutrofilos (ANCA).20-29)

Tabela 1 - Apresentacdo clinica das principais vasculites pulmonares

Apresentagdo Granulomatose Sindrome de Poliangeite
de Wegener Churg-Strauss Microscépica
vias aéreas superiores 95% 50 a 60% nao
asma ndo 90 a 100% nédo
alteracdo radioldgica 70 a 85% 40 a 70% 15 a 70%
hemorragia alveolar 5a 15% < 5% 10 a 50%
trombo-embolismo nédo nédo nédo
glomerulonefrite 70 a 80% 10 a 40% 75 a 90%
gastrintestinal <5% 30 a 50% 30%
sistema nervoso central 5a 10% 5a30% 10 a 15%
sistema nervoso periférico 40 a 50% 70 a 80% 60 a 70%
cardiaca 10 a 15% 10 a 40 % 10 a 15%
ocular 50 a 60% <5% < 5%
articular 60 a 70% 40 a 50 % 40 a 60%
genitourinario <2% < 2% < 5%
cuténeo 40 a 50% 50 a 55% 50 a 65%
c-ANCA 75 a 90% 3a35% 10 a 50%
p-ANCA 5 a 20% 2a50% 50 a 80%
sobrevida 5 anos 80% 63 a 88% 74%

c-ANCA: anticorpo anticitoplasma de neutrdfilos classico; p-ANCA: anticorpo anticitoplasma de neutrdfilos perinuclear.
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Seios da face: deverd ser solicitado radiograma
e/ou de preferéncia tomografia computadorizada dos
seios da face para verificacdo do grau de acometimento
destes, especialmente na granulomatose de Wegener.
Podera ser solicitada bidpsia dos seios da face com
0 posterior encaminhamento do material para anélise
histoldgica e cultura.

Olhos: deverd ser solicitada avaliagdo de oftalmo-
logista para exame de fundo de olho e verificacdo
do possivel acometimento vascular ocular (Figura 2).

Ouvidos e mastoide: deverd ser solicitada
avaliacdo de otorrino para verificacdo do acometi-
mento, especialmente do ouvido médio, assim como
tomografia computadorizada e/ou ressonancia
nuclear magnética das mastéides.

Abdome: deverd ser solicitado exame de ultra-
som de abdome para verifica¢do do figado, bago
e rins. Nos casos de poliarterite nodosa, devera
ser solicitada angiografia abdominal para deteccéo
de aneurisma e/ou estonoses dos vasos intra-
abdominais.

Sistema nervoso central: deverd ser solicitada
tomografia e/ou ressonancia nuclear magnética
cerebral para verificacdo da presenca de possiveis
massas, isquemias e/ou sangramentos cerebrais. A
ressonancia nuclear magnética cerebral € importan-
te para estudo mais detalhado dos vasos cerebrais
e anélise de provavel acometimento cerebral da
doenca.

Sistema cardiovascular: deverd ser solicitado
eletrocardiograma para verificagdo de possivel
presenca de isquemia. Depois, deverd ser realizado
ecocardiograma para deteccdo de acometimento do
pericardio/miocardio, assim como das valvas cardiacas.

Sistema respiratorio: para avaliagdo do sistema
respiratorio, devera ser solicitado radiograma de
torax e depois tomografia computadorizada de
torax para avaliacdo pulmonar. Poderdo ser obser-
vadas lesdes nodulares e/ou massas escavadas
(Figura 3) e/ou um processo intersticio-alveolar
difuso sugestivo de hemorragia alveolar.?5?" Devera
ser sempre solicitada broncoscopia para verificacdo
da arvore brénquica (especialmente nos casos de
granulomatose de Wegener, na qual pode ocorrer
inflamacdo das vias aéreas e posterior estenose).
A broncoscopia servira para avaliagdo das vias
aéreas e coleta de lavado broncoalveolar, que
devera ser encaminhado para pesquisa de agentes
infecciosos e citologia quantitativa através da qual

poderdo ser identificados eosin6filos aumentados
(nos casos de sindrome de Churg-Strauss) e/ou
linfocitos elevados (granulomatose de Wegener).
A bidpsia transbronquica deve ser evitada nos casos
de suspeita de vasculite pelo risco de sangramento.
Nos casos em que houver lesdes do parénquima
pulmonar, devera ser solicitada bidpsia pulmonar
a céu aberto para obten¢do do tecido pulmonar
acometido e posterior encaminhamento ao servico
de anatomia patoldgica para caracterizacdo do
quadro histoldgico e diagnéstico de uma das
vasculites que serdo descritas nos capitulos a
seguir: granulomatose de Wegener, sindrome de
Churg-Strauss, poliangeite microscépica, sindrome
de Behcet, sindrome de Takayasu, Henoch-
Schonlein e sindrome antifosfolipide.

De acordo com o diagndstico, devera ser reali-
zado, o tratamento baseado em corticosteroides e
imunossupressores e, se hecessario, pulsoterapia,
imuneglobulina endovenosa e plasmaferese nas
formas mais graves.®
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