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musculoesquelético e mais raramente, o coração 
e o sistema nervoso.

Quanto à etiologia, acredita-se que, depois 
de repetidas infecções das vias aéreas, meca-
nismos de hipersensibilidade seriam acionados, 
favorecendo o aparecimento dos sintomas.(4) 
Indivíduos que apresentam os haplótipos de 
HLA B8, A2, B7, DRw12, A31 e DR4 parecem 
estar mais predispostos à GW.(5)

A maioria dos pacientes com GW apresen-
ta-se com rinorreia persistente, epistaxe ou 
coriza purulenta, úlceras nasais, poliartralgias, 
mialgias e sintomas inespecíficos. Além disso, 
podem estar presentes tosse, hemoptise, disp-

Introdução

A granulomatose de Wegener (GW) é uma 
doença inflamatória multissistêmica idiopática, 
rara e mediada por fatores imunes. A média de 
idade ao diagnóstico varia entre 20 e 40 anos, 
e o sexo masculino é o mais acometido numa 
proporção de 1,5:1,0. É incomum em pessoas 
da raça negra.(1)

Trata-se de uma vasculite de pequenas e 
médias artérias e caracteriza-se principalmente 
por inflamação granulomatosa necrosante do 
trato respiratório superior e inferior (70-95% dos 
casos) e glomerulonefrite pauci-imune necro-
sante (50-85% dos casos).(2,3) Entretanto, pode 
acometer também a pele, os olhos, o sistema 
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neia e dor pleurítica. O comprometimento ocular 
é comum e bastante variável, sendo o pseudo-
tumor de órbita (inflamação fibrogranulomatosa 
retrorbital, com exoftalmia dolorosa) uma apre-
sentação típica da doença. O comprometimento 
renal confere pior prognóstico à doença e, 
quando associado à hemoptise, se enquadra 
como uma causa da síndrome pulmão-rim.(6)

O antineutrophil cytoplasmic antibody c 
(ANCA-c, anticorpo anticitoplasma de neutró-
filos c) é o marcador sorológico da GW e serve 
tanto para o diagnóstico quanto para o acom-
panhamento da evolução.

O antígeno para o qual este anticorpo se dirige 
é uma enzima lisossômica—a proteinase-3.(7) O 
achado de ANCA-c positivo tem sensibilidade de 
90-95% e especificidade de 90% para GW; já o 
fator reumatoide (FR) pode ser positivo em até 
60% dos casos.(8) As provas de atividade infla-
matória geralmente estão elevadas.

O diagnóstico da granulomatose de Wegener 
é baseado nos critérios clínicos, radiológicos, 
sorológicos e anatomopatológicos propostos 
pelo American College of Rheumatology. Dois dos 
seguintes critérios, acompanhados por ANCA-c 
positivo, confirmam o diagnóstico: inflamação 
oral ou nasal; nódulos ou opacidades fixas ou 
cavitações na radiografia de tórax; hematúria 
microscópica ou mais de 5 eritrócitos por campo 
de grande aumento e inflamação granulomatosa 
na biópsia (parede arterial, região perivascular 
ou extravascular de artérias e arteríolas).(7,8) A 
presença de dois ou mais critérios confere 88,2% 
de sensibilidade e 92,0% de especificidade.(7)

O tratamento clássico da granulomatose de 
Wegener é feito com prednisona 1 mg/kg/dia 
por 4 a 6 semanas, seguida de retirada lenta nos 
próximos 6 meses, associada à ciclofosfamida na 
dose de 2-3 mg/kg/dia, ajustando-se a dose de 
acordo com a contagem de linfócitos (devem ser 
mantidas ao redor de 1.000 células/mm3).(1,8)

Descrevemos um caso de granulomatose 
de Wegener com apresentação inicial inco-
mum—uma lesão tumoral única no pulmão 
direito.

Relato de caso

Paciente masculino, 61 anos, procurou assis-
tência em ambulatório de pneumologia, referindo 
secreção pulmonar com eventuais escarros 
hemópticos, há cerca de 5 meses. No último 
mês, apresentou tosse intensa, dispneia e um 

Figura 1 - Em a), radiografia de tórax em incidência 
póstero-anterior mostrando opacidade nodular 
periférica no campo pulmonar médio/inferior do 
pulmão direito. Em b), TC de tórax, mostrando 
nódulo pulmonar de contornos irregulares, periférico, 
em base direita.

pico febril. Negou outros problemas respiratórios 
e antecedentes ocupacionais de risco. Referia 
labirintite de longa data e hipoacusia recente. 
Ex-tabagista (30 maços/ano), há 10  anos sem 
fumar. Ao exame físico, corado, hidratado, com 
murmúrio vesicular rude, estertores crepitantes 
em base de hemitórax direito, frêmito toraco-
vocal aumentado e pressão arterial sistêmica de 
120/80 mmHg. Oximetria de pulso com satu-
ração de O2 de 96%. Foi iniciada a investigação 
com exames de imagem e laboratoriais. A radio-
grafia de tórax mostrou opacidade nodular em 
terço inferior de hemitórax direito (Figura 1a); a 
radiografia de seios da face evidenciou espessa-
mento de mucosa do seio maxilar esquerdo; e a 
TC de tórax, uma lesão expansiva no hemitórax 
direito (4,2 cm × 3,1 cm), contígua com a pleura 
parietal (Figura 1b). Diante disso, foi solicitada 
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sintomas pulmonares em um ex-tabagista idoso 
remete à possibilidade de neoplasia de pulmão, 
pela sua alta prevalência e pelo fato de ser uma 
afecção comum, quando comparada às vascu-
lites sistêmicas. Assim, na abordagem inicial 
desse paciente, não se podia descartar neoplasia 
pulmonar. A partir disso, foram solicitados 
exames complementares que, em associação 
com as manifestações clínicas, possibilitaram 
o diagnóstico e a definição da melhor conduta 
terapêutica.

Os exames de imagem mostraram lesão 
nodular expansiva unilateral. Este achado é 
incomum na granulomatose de Wegener e, 
por isso, trouxe dificuldade diagnóstica diante 
da possibilidade de uma doença maligna. O 
esperado para esse tipo de vasculite seria um 
infiltrado pulmonar ou nódulos múltiplos bila-
terais, podendo ser acompanhados de cavitações 
(em 50% dos casos).(8) O próximo passo, então, 
foi recorrer à biópsia percutânea guiada por 
tomografia, um procedimento que apresenta 
alta sensibilidade, especificidade e acurácia, esta 
podendo variar de 84,5% a 90% a depender 
diretamente do tamanho da lesão. Sua principal 
indicação é a pesquisa de malignidade em lesões 
pulmonares sólidas.(9,10)

A biópsia pulmonar mostrou alterações 
incompatíveis com neoplasia. Revelou quadro 
de extensa necrose associado à vasculite com 
necrose de parede, compatível com as hipóteses 
diagnósticas de GW e granulomatose bronco-
cêntrica, dentre outras doenças granulomatosas 
e pseudotumor inflamatório. 

O pseudotumor inflamatório do pulmão é 
uma neoplasia benigna de origem desconhecida 

biópsia percutânea guiada por tomografia, cujo 
resultado mostrou áreas de fibrose e de extensa 
necrose associada a um processo inflamatório 
(Figuras 2a e 2b), cujas possíveis causas seriam: 
GW, granulomatose broncocêntrica ou doença 
infecciosa. Nos exames laboratoriais, foram 
encontrados: hemoglobinúria (+/4+), hematúria 
(29.000/mL), velocidade de hemossedimentação 
(27 mm/h), fator antinuclear reagente (1/40), 
pontilhado grosso, FR reagente (50,5 U/mL) e 
ANCA-c positivo. Após analisar os exames refe-
ridos, admitiu-se o diagnóstico de granulomatose 
de Wegener. Com a instituição do tratamento, 
evoluiu com melhora das manifestações clínicas 
e resolução da imagem pulmonar (Figura 3).

Discussão

No caso em questão, o paciente apresentava 
um quadro clínico inespecífico e um antecedente 
de tabagismo importante. A presença de sinais e 

Figura 3 - Radiografia de tórax em incidência 
póstero-anterior mostrando melhora da opacidade 
nodular periférica no pulmão direito.

Figura 2 - Em a), fragmento pulmonar apresentando total obliteração da histoarquitetura por fibrose e 
extensas áreas de processo inflamatório necrotizante. Em b), áreas de necrose, com restos celulares basofílicos 
e neutrófilos no local.
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que se apresenta, aos exames de imagem, como 
um nódulo solitário ou uma massa pulmonar 
periférica, raramente cavitada, com ou sem 
envolvimento extraparenquimatoso.(11,12) Apesar 
de a biópsia ter mostrado alterações sugestivas 
desta afecção (necrose, fibrose e infiltrado de 
mononucleares), trata-se de uma doença rara 
que, quando ocorre, é mais comum em indiví-
duos jovens, com menos de 16 anos.(11) Diante 
disso, a hipótese mais provável, considerando 
a biópsia(13) e a faixa etária do paciente, foi de 
granulomatose de Wegener.

Essa hipótese foi, então, corroborada pelos 
achados laboratoriais do paciente, de caráter 
inespecífico, pelo achado de inflamação de seios 
nasais e pela detecção de ANCA-c positivo(14) e 
do FR, que pode estar presente em até 60% dos 
casos.(8) Sem dúvida, o paciente preenchia todos 
os critérios propostos pelo American College of 
Rheumatology.
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