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RESUMO

Introducio: A granulomatose de Wegener (GW) ¢ uma forma de vasculite sistémica que envolve primariamente as
vias aéreas superiores ¢ inferiores e os rins. As manifestacdes mais frequentes nas vias aéreas sdo estenose subgldtica e
inflamagdes, estenoses da traqueia e dos bronquios. A visualiza¢do endoscopica das vias aéreas ¢ a melhor ferramenta
para avaliagdo, diagndstico e manejo dessas alteragdes. Objetivos: Descrever as alteragdes endoscopicas encontradas
na mucosa das vias aéreas de um grupo de pacientes com GW submetido a broncoscopia no Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo (HC-FMUSP) e relatar as intervengdes terapéuticas broncoscdpicas
utilizadas em alguns casos. Métodos: Foram estudados 15 pacientes com diagndstico de GW provenientes do Ambulatdrio
de Vasculites da Disciplina de Pneumologia do HC-FMUSP, encaminhados para a realizagdo de broncoscopia no servigo
de Endoscopia Respiratéria do HC-FMUSP no periodo de 2003 a 2007. Resultados: Dos 15 pacientes avaliados, 11
eram mulheres (73,33%) com idade média de 34 + 11,5 anos. Foram encontradas altera¢des das vias aéreas em 80% dos
pacientes, e o achado endoscdpico mais frequente foi estenose subgldtica (n = 6). Realizou-se broncoscopia terapéutica
em trés pacientes com estenose subgldtica e em outros trés com estenose bronquica, todos apresentando bons resultados.
Conclusdo: A broncoscopia permite diagndstico, acompanhamento e tratamento das lesdes de vias aéreas na GW,

constituindo-se um recurso terapéutico pouco invasivo em casos selecionados.
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INTRODUCAO

Inicialmente descrita em 1936,' a granulomatose de Wegener
(GW) ¢ caracterizada por inflamagdo granulomatosa ¢ vas-
culite necrosante que afetam predominantemente pequenas
artérias, arteriolas, capilares e vénulas das vias aéreas su-
periores ¢ inferiores e dos rins.>* O envolvimento das vias
adreas ¢ uma das principais caracteristicas da GW, e ocorre
em 15%-55% dos pacientes.*” Os sintomas incluem tosse,
hemoptise, estridor, sibilos e dispneia.”® As manifestagdes da
GW no sistema respiratdrio incluem estenose nasal, necrose
de cartilagem nasal, estenose subgldtica, estenose da traqueia

¢ dos bronquios, nddulos e massas granulomatosas, infiltrados
alveolares e cavitagdes.”'° Pode haver, ainda, acometimento
cutaneo, musculoesquelético e ocular. Lesdes cardiacas e do
sistema nervoso central s3o mais raras.

Laboratorialmente, a analise do sedimento urinario
com hematuria e cilindros hematicos indica lesdo re-
nal associada. Na vigéncia de doenga generalizada em
atividade, o ANCA-c tem sensibilidade de 90%-95% e
especificidade de 90%. O ANCA-p pode estar presente em
20% dos casos. Provas de atividade inflamatéria devem
estar elevadas. Nos casos de ANCA-c negativo e duvida
diagndstica, deve-se tentar biopsia tecidual. Apesar da
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menor sensibilidade, as bidpsias das lesdes cutdneas e
das vias aéreas superiores devem preceder a pulmonar,
por serem menos invasivas. No caso de acometimento
renal, a bidpsia dos rins evidencia glomerulonefrite focal
necrosante pauci-imune.*?

Os achados radioldgicos mais frequentes sdo infiltrados
pulmonares (67%) e nédulos (58%) — estes geralmente mul-
tiplos, bilaterais e com cavitagdo em cerca de 50% dos casos.
A tomografia computadorizada de térax revela infiltrados
e nodulos ndo observados na radiografia convencional em
43%—63% dos pacientes. Areas de consolidagdo e vidro
fosco sdo vistos em até 50% dos casos e podem seguir di-
versos padrdes, dentre os quais destacam-se: consolidagdo
com distribui¢@o peribronquica, consolidag@o focal com ou
sem cavitagdo, bandas parenquimatosas, areas de consoli-
dacdo periférica mimetizando infartos pulmonares e areas
de vidro fosco difusas e bilaterais, em geral representando
hemorragia alveolar. Manifestagdes menos frequentes in-
cluem derrame pleural (5%-20%), massas mediastinais e
aumento de linfonodos, em geral associados a infiltrados
parenquimatosos.>?

A endoscopia respiratoria permite avaliagdo, diagnostico e
tratamento minimamente invasivo de algumas alterag¢des das
vias aéreas na GW. Nosso trabalho teve como objetivos des-
crever as alteragdes endoscopicas encontradas nas vias aéreas
de um grupo de pacientes com GW submetido a broncoscopia
em nosso servigo, e relatar as intervengdes terapéuticas bron-
coscdpicas utilizadas em alguns casos.

MATERIAIS E METODOS

O estudo foi aprovado pela Comissdo de Etica Médica
do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sao Paulo — HC-FMUSP.

Avaliamos retrospectivamente os prontuarios de pacien-
tes com diagnostico de GW (baseado nos critérios clinicos,
radiologicos, soroldgicos e anatomopatoldgicos propostos
pelo American College of Rheumatology) provenientes do
Ambulatdrio de Vasculites da Disciplina de Pneumologia do
HC-FMUSP, encaminhados para a realizacdo de broncosco-
pia no Servigco de Endoscopia respiratéria do HC-FMUSP
no periodo de 2003 a 2007. As principais indicag¢des para
o procedimento endoscopico foram dispneia persistente
ou progressiva, investigagdo de infiltrado pulmonar e
hemoptise.

Todos os pacientes foram submetidos a broncoscopia
flexivel com broncoscépio de 5 mm e canal de trabalho de
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2,0 mm (Olympus, P20D), sob sedacdo endovenosa com
midazolam e fentanila, anestesia topica com lidocaina 1%,
oxigénio suplementar e monitoracdo de saturagdo de oxigénio
na hemoglobina. Foram avaliadas as cavidades nasais, a laringe
¢ a arvore traqueobronquica.

Os pacientes com indicagdo de tratamento endoscopico
foram submetidos a broncoscopia terapéutica sob anestesia
geral e receberam acompanhamento mensal até a resolucdo
ou a estabilidade do quadro, quando entdo foram avaliados
apenas clinicamente.

Laringoscopia de suspensdo ¢ sondas metalicas foram
utilizadas para dilatagdo das estenoses subgldticas. As es-
tenoses bronquicas foram dilatadas com sondas metalicas e
cateter-baldo.

A andlise estatistica foi realizada utilizando-se o programa
SPSS versdo 12.0, e a estatistica descritiva deu-se por meio
da distribuicao de frequéncias. As variaveis continuas foram
expressas como média + desvio-padrdo (SD), ¢ as variaveis
categdricas, em porcentagens.

RESULTADOS

Foram avaliados 15 pacientes com diagndstico de GW, dos
quais 11 eram mulheres e quatro eram homens, com média de
idade 34 £ 11,5 anos.

A Tabela 1 apresenta a frequéncia e as caracteristicas das
lesdes de via aérea. Nas cavidades nasais houve ocorréncia de
destruicdo nasal completa com areas extensas de necrose em
cinco casos (33,3 %), inflamagdo intensa da mucosa em quatro
casos (26,7%) e estenose bilateral de fossas nasais, tratada com
dilatagdo e colocagdo de prétese nasal de silicone em apenas
um caso (6,7%).

Na laringe, a estenose subglodtica foi a alteracdo mais
frequente (n = 6, 40%). Um paciente foi submetido a trés
sessoes de dilatacdo mecanica com inje¢do de corticoste-
roide intralesional (dexametasona 2 mg), com resolugdo
completa da estenose nas avaliagdes endoscopicas posterio-
res. Dois pacientes com estenoses subgloticas complexas,
refratarias ao tratamento com dilatagdes mecanicas com
sondas metalicas de Chevalier Jackson, receberam endopro-
teses de silicone, um Dumon e um tubo T de Montgomery.
Os demais pacientes apresentaram inflamag¢do de mucosa
(n=1) e ulceragio (n = 2).

Na arvore traqueobronquica, a manifestagdo mais co-
mum em nossos pacientes foi a inflamagao. Quatro pacientes
(26,7%) apresentavam areas de edema e eritema, dilatagdo
de ductos glandulares e atrofia de mucosa; quatro (26,7%)
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encontravam-se com processo inflamatorio exuberante da
mucosa bronquica, areas de ulceragdo difusa ¢ lesdes ele-
vadas descritas como “pedra de calgamento”. Observou-se
estenose bronquica em trés casos (20%), que foram tratados
com dilatagdo mecénica com sondas metalicas tipo olivas
(Figuras 1-3). Uma paciente realizou dilatagdo bronquica
complementar com cateter-baldo de um subsegmento bro-
nquico do lobo inferior direito.

Tabela 1
Frequéncia e caracteristicas das lesdes de via aérea

Localizacao da lesao Caracteristica da lesao (n = 15) Frequéncia (%)

Cavidades nasais Normal
Destruicao nasal/necrose
Inflamacao
Estenose
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Figura 2
Estenose subglotica.

Laringe Normal
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jo R S S
o
=N
ovee
=8

Arvore Normal

traqueobronquica Edema e eritema da mucosa
Ulceragao/pedra em calcamento
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Figura 3
Estenose subgldtica apos dilatacdo com sonda metalica.

DISCUSSAO

O comprometimento da mucosa respiratdria pode ocorrer em
toda a extensdo das vias aéreas superiores ¢ inferiores em
15%—-55% dos pacientes com GW.*7 Em aproximadamente

Figura 1

0 . o
Estenose bronquica dilatada com cateter-baldo com abertura 25% tyio's casos 'de GV\C 0 envolv1melr11to das vias aéreas pode
do pertuito, permitindo bom fluxo aéreo. ser a inica manifestacdo da doenga.
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Pacientes jovens, com idade inferior a 30 anos, sdo mais
propensos a apresentar manifestacdes nas vias aéreas.'”? A
idade média dos nossos pacientes foi de 34 + 11,5 anos. Essas
manifesta¢des também sdo mais observadas em mulheres,®!
concordando com nossa casuistica, na qual 73,3% dos pacientes
eram do género feminino.

A endoscopia respiratoria auxilia no diagnodstico e no
acompanhamento dessas alteragdes, possibilitando também,
por meio da broncoscopia terapéutica, o restabelecimento da
paténcia funcional das vias aéreas.'*

As cavidades nasais merecem especial atencdo, pois estdo
frequentemente comprometidas nos pacientes com GW. Em
nosso grupo, 10 pacientes apresentavam algum tipo de lesdo
nasal (66,7% dos casos).

Fauci ef al."® encontraram anormalidades endobronquicas
em 12 (15%) de 80 pacientes com GW e doenca pulmonar.
Cordier et al.” encontraram anormalidades endobronquicas ou
hemorragia em 41 (55%) de 74 pacientes com GW.

A estenose subgldtica foi a manifestagdo mais encontrada
em nossa casuistica (n = 6; 40%), o que ¢ compativel com
a literatura.'*!¢!7 A estenose cicatricial fibrética encontrada
na GW ndo responde a terapia imunossupressora,'® e o trata-
mento endoscopico é uma boa alternativa. Outras causas de
estenose subglotica devem ser afastadas, como pos-intubagéo,
pos-infecciosa e outras doengas sistémicas, como Crohn,
sarcoidose e Behget.!*? Nosso estudo encontrou inflamagio
das vias aéreas inferiores em quatro casos (26,7%), ulceracdo
e mucosa em “pedras de calgamento” na arvore traqueobrd-
nquica em outros quatro (26,7%) e estenose bronquica em
mais trés casos (20%).

Injecdo intralesional de corticosteroides, dilatagdo por
baldo, dilatacdo por sondas metalicas, laser, endoprotese,
traqueostomia, ressecc¢do cirirgica e reanastomose sao opcdes
no tratamento das estenoses.®'®'321-27 Na série de Gluth et al.,’
dos 27 pacientes com GW e estenose subglotica, 11 (40,7%)
sofreram traqueostomia e 13 (48,1%) necessitaram de multi-
plos procedimentos cirurgicos. O diagnostico endoscopico das
estenoses laringotraqueobronquicas permite, em alguns casos,
tratamento minimamente invasivo como alternativa para o
tratamento cirurgico. Em nossa casuistica, todas as estenoses
foram tratadas endoscopicamente: uma estenose subgldtica
com dilatagdo mecanica por sondas metalicas ¢ injegdo de
corticosteroide intralesional, com resolu¢do completa da es-
tenose; duas estenoses subgloticas complexas com tratamento
endoscdpico com dilatagdo mecanica por sondas metalicas
e colocacdo de endopréteses; e trés estenoses bronquicas
dilatadas com sondas metalicas do tipo olivas, das quais uma
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necessitou de dilatagdo complementar com cateter-balao por
ser subsegmentar.

Nao houve complicac¢des relacionadas com o procedi-
mento de dilatagdo. Todos os pacientes ficaram em obser-
vagdo na recuperagio anestésica, e foram dispensados apos
duas horas.

A principal limitagdo do estudo é que todos os pacientes
incluidos apresentavam indica¢@o de avaliagdo endoscdpica,
principalmente por dispneia progressiva ou persistente. A
auséncia de pacientes com GW sem sintomas respiratorios
nos impede de explorar os resultados para todos os pacientes
com GW.

A GW pode acarretar alteragdes em qualquer segmento
das vias aéreas do paciente, incluindo inflamac#o, ulceragédo,
pseudomembranas, traqueobroncomalécia, destruicdo de car-
tilagens, massas endobronquicas e estenoses laringotraqueo-
bronquicas. A endoscopia respiratdria permite o diagnostico e
o tratamento de diversas manifestagdes de modo minimamente
invasivo, evitando procedimentos cirirgicos.
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