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SINDROME DE ANTICORPO ANTIMEMBRANA BASAL

Identificagao: RKAF, 16 anos

Historia da moléstia atual: Paciente relatava
quatro meses de evolugdo da doenga quando
foi internada em nossa enfermaria. No perfo-
do havia iniciado quadro de tosse produtiva
com secrecao esverdeada contendo laivos
de sangue, sudorese vespertina, adinamia e
perda de peso (aproximadamente 0% peso
corporal). Apds um més passou a apresentar
hematdria macroscopica e palidez.

Habitos pessoais: Tabagismo dois anos/
mago/dia, etilismo ocasional. Medicamento
em uso: Prednisona 60mg/dia.

Ao exame clinico: Paciente apresentava-se
em bom estado geral, afebril, anictérica,
aciandtica, hipocorada ++/4+, hidratada,
sem linfoadenomegalias.

Aparelho cardiovascular: Ritmo cardiaco
regular a dois tempos, bulhas normofonéticas,
Pressdo arterial: 140 x 95 mmHg.
Aparelho respiratorio: Murmurio vesi-
cular presente bilateralmente, diminuido em
base de hemitérax direito, com estertores
crepitantes em base do hemitérax esquerdo.
Abdomen: Plano, flcido, indolor a palpacio
superficial e profunda.

Extremidades: Boa perfusio periférica,
sem edema ou cianose.

Exames complementares: Creatinina (mg/dl)
(25/06/2003) 0,8 (01/08) 2,7 (12/08) 2,1
* submetida a pulsoterapia com solumedrola
em 29/07 por trés dias consecutivos

FAN: ndo reagente  p-ANCA: negativo
c-ANCA: negativo

Urina I: Leucdcitos: 120.000/ml, eritrocitos:
9.000.000/ml com dismorfismo: ++/+++
Urina 24 h: Diurese: 1580 ml. Depuragdo de
Creatinina: 30ml/min. Proteindria 24h: 3.08g
Dosagem sérica de anticorpo antimembrana
basal: Resultado de 7,0 EU/mL (valores < 5,0
negativo; 5,1 — 14,9 limftrofe; >15,0 positivo)
*Observando-se que tal dosagem foi realizada
apds o inicio da imunossupressao.

Hipdtese diagndstica: Doenca por anticorpo
antimembrana basal (Sindrome de Good-
pasture).

Exame de imagem

FIGURA |

Exame anatomopatoldgico

Figuras 2A e 2B
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Figura | - Tomografia de Torax: velamento em "vidro fosco",
comprometimento difuso de ambos campos pulmonares, processo
mais acentuado nas bases, poupando apices

Figura 2A - Biopsia renal (HE 400X): Glomerulonefrite proliferativa exsudativa necrosante;
Crescentes celulares e fibrocelulares na totalidade dos glomérulos viaveis;
Esclerose glomerular global de cerca de 30% dos glomérulos amostrados;
Alteracoes degenerativas e necroticas dos tubulos

Figura 2B - Bidpsia renal imunofluorescéncia com anticorpo anti-IgG (400X).
Depositos lineares ao longo da membrana basal glomerular, difusos e
homogéneos, de IgG policlonal e C3 consistentes com glomerulonefrite
crescéncia mediada por anticorpo antimembrana basal glomerular
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DiscussAo

A sindrome de Goodpasture é uma
patologia mediada pelo sistema imuno-
l6gico, na qual auto-anticorpos contra a
cadeia a 3 (IV) do colageno tipo IV se ligam
a membrana basal, alveolar e glomerular,
causando glomerulonefrite progressiva e
hemorragia pulmonar. Descrita inicial-
mente como uma sindrome pulmao-rim,
em 1919 por Goodpasture'?, o epdnimo
foi primeiramente utilizado por Stanton e
Tange em 1958. A presenca de auto-
anticorpos apresentando depdsito linear
foi demonstrada nos anos 60°.

O mecanismo de injuria renal e
pulmonar ¢ complexo. No rim, os
anticorpos se ligam a membrana basal, ati-
vam a cascata do complemento e de
proteases, tal ativacdo provoca ruptura da
barreira glomerular e da cépsula de
Bowman, causando proteinUria, hema-
tiria e facilitando a formacdo de cres-
centes. O setor celular com os linfécitos
T CD4 e CD8+, macrofagos e neutrdfilos
participam da agressdo produzindo, entre
outros, interleucina 12 e interferon g que
medeiam a formacdo de crescentes’.

A doenca apresenta maior prevaléncia
na populagdo branca, com distribuicao
etdria bimodal, com maior freqiiéncia
aos 30 e aos 60 anos. Grande parte dos
pacientes apresenta combinagdo de glome-
rulonefrite rapidamente progressiva e he-
morragia alveolar, podendo em 30% a
40% dos casos exibir acometimento renal
isolado caracterizado por hematdria,
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proteindria leve a moderada, ou mesmo
insuficiéncia renal aguda. O acometimento
pulmonar € mais comum em homens jo-
vens, manifesta-se clinicamente por disp-
néia e tosse, com ou sem hemoptise.
A presengca de infiltrado alveolar ao raio-X
simples de térax pode acompanhar o caso,
porém ¢ pouco especifico. Anticorpos
anticitoplasma de neutréfilo (Anca) estdo
presentes em 30% dos pacientes com
doenca antimembrana basal®.

Ao contrério de outras vasculites Anca
positiva, histologicamente o padrdo da
doenca é tipicamente monofasico, com
lesdes glomerulares de estadio de evolu-
¢do semelhante®. No exame de imuno-
fluorescéncia quase todos os pacientes
apresentam depdsitos lineares de 1gG na
membrana basal, C3 e, ocasionalmente,
IgA e IgM.

A doenca ndo tratada geralmente
apresenta um progndstico ruim. A intro-
ducdo do tratamento combinado de plas-
maferese (remocdo de anticorpos pato-
génicos), agentes alquilantes tais como a
ciclofosfamida (prevencdo de sintese de
novos anticorpos) e corticoterapia (acao
antinflamatéria) revolucionaram a evolu-
¢cdo da doenca.

O progndstico na apresentagao do
quadro clinico é pior se ha oligUria, fibro-
se renal avancada ou mais que 50% de
crescentes na bidpsia renal. Nivel eleva-
do de creatinina (creatinina pré-trata-
mento > 6,6 mg/dl) ou necessidade de
didlise também se associam com pior

evolucdo. A sobrevida em um ano é cerca
de 75% a 90%.

Pacientes com doenca renal terminal
que apresentam hemoptise devem ser
tratados. O quadro pulmonar €, freqlen-
temente, responsivo a plasmaferese. A pre-
senca de hemorragia alveolar é indicagdo
formal de tratamento intensivo, a despeito
da severidade do acometimento renal.
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