Relato de Caso

Pseudotumor pulmonar como apresentacio
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Lung pseudotumor as the initial presentation of Wegener’s granulomatosis
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Resumo

A granulomatose de Wegener ¢ uma doenca inflamatdria multissistémica de etiologia desconhecida, que se caracte-
riza por vasculite de pequeno e médio calibre. As manifestacdes clinicas mais comuns envolvem o trato respiratério
superior, pulmdes e rins e as alteracdes encontradas nos exames de imagem sdo geralmente opacidades pulmonares
ou nodulos multiplos, bilaterais e, em 50% dos casos, cavitagdes. O tratamento ¢ feito com corticoides e imunossu-
pressores. Descreve-se um caso atipico de um homem de 61 anos cuja investigacao inicial de um tumor pulmonar
unilateral evidenciou, na verdade, Granulomatose de Wegener.

Descritores: Granulomatose de Wegener; Vasculite; Diagndstico diferencial; Neoplasias pulmonares.

Abstract

Wegener’s granulomatosis is a multisystemic inflammatory illness of unknown etiology, characterized by vasculitis
of small and medium caliber vessels. The most common clinical manifestations involve the upper respiratory tract,
lungs and kidneys. Common alterations in imaging studies include pulmonary opacities and bilateral multiple
nodules, cavitations occurring in 50% of the cases. Treatment includes corticosteroids and immunosuppressants.
We describe an atypical case of a 61-year-old man initially investigated due to suspicion of a unilateral lung tumor,

which proved to be, in fact, a case of Wegener’s granulomatosis.

Keywords: Wegener’s Granulomatosis; Vasculitis; Diagnosis, differential; Lung neoplasms.

Introducéo

A granulomatose de Wegener (GW) é uma
doenca inflamatéria multissistémica idiopatica,
rara e mediada por fatores imunes. A média de
idade ao diagnostico varia entre 20 e 40 anos,
e o sexo masculino ¢ o mais acometido numa
proporcio de 1,5:1,0. E incomum em pessoas
da raca negra.l”

Trata-se de uma vasculite de pequenas e
médias artérias e caracteriza-se principalmente
por inflamagdo granulomatosa necrosante do
trato respiratorio superior e inferior (70-95% dos
casos) e glomerulonefrite pauci-imune necro-
sante (50-85% dos casos).*? Entretanto, pode
acometer também a pele, os olhos, o sistema

musculoesquelético e mais raramente, o coracdo
e 0 sistema nervoso.

Quanto a etiologia, acredita-se que, depois
de repetidas infeccdes das vias aéreas, meca-
nismos de hipersensibilidade seriam acionados,
favorecendo o aparecimento dos sintomas.®
Individuos que apresentam os haplotipos de
HLA B8, A2, B7, DRw12, A31 e DR4 parecem
estar mais predispostos 4 GW.®

A maioria dos pacientes com GW apresen-
ta-se com rinorreia persistente, epistaxe ou
coriza purulenta, ulceras nasais, poliartralgias,
mialgias e sintomas inespecificos. Além disso,
podem estar presentes tosse, hemoptise, disp-
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neia e dor pleuritica. 0 comprometimento ocular
¢ comum e bastante varidvel, sendo o pseudo-
tumor de 6rbita (inflamacio fibrogranulomatosa
retrorbital, com exoftalmia dolorosa) uma apre-
sentacdo tipica da doenca. O comprometimento
renal confere pior progndstico a doenca e,
quando associado a hemoptise, se enquadra
como uma causa da sindrome pulméo-rim.©

O antineutrophil cytoplasmic antibody c
(ANCA-c, anticorpo anticitoplasma de neutro-
filos ¢) é o marcador soroldgico da GW e serve
tanto para o diagnostico quanto para o acom-
panhamento da evolucdo.

0 antigeno para o qual este anticorpo se dirige
¢ uma enzima lisossomica—a proteinase-3.7 0
achado de ANCA-c positivo tem sensibilidade de
90-95% e especificidade de 90% para GW; ja o
fator reumatoide (FR) pode ser positivo em até
60% dos casos.® As provas de atividade infla-
matdria geralmente estdo elevadas.

0 diagndstico da granulomatose de Wegener
¢ baseado nos critérios clinicos, radiologicos,
soroldgicos e anatomopatologicos propostos
pelo American College of Rheumatology. Dois dos
seguintes critérios, acompanhados por ANCA-c
positivo, confirmam o diagndstico: inflamacio
oral ou nasal; nddulos ou opacidades fixas ou
cavitacdes na radiografia de torax; hematuria
microscopica ou mais de 5 eritrocitos por campo
de grande aumento e inflamacgio granulomatosa
na biopsia (parede arterial, regido perivascular
ou extravascular de artérias e arteriolas).”® A
presenca de dois ou mais critérios confere 88,2%
de sensibilidade e 92,0% de especificidade.”

O tratamento classico da granulomatose de
Wegener ¢ feito com prednisona 1 mg/kg/dia
por 4 a 6 semanas, seguida de retirada lenta nos
proximos 6 meses, associada a ciclofosfamida na
dose de 2-3 mg/kg/dia, ajustando-se a dose de
acordo com a contagem de linfocitos (devem ser
mantidas ao redor de 1.000 células/mm?3).0'8)

Descrevemos um caso de granulomatose
de Wegener com apresentacdo inicial inco-
mum—uma lesdo tumoral Unica no pulmio
direito.

Relato de caso

Paciente masculino, 61 anos, procurou assis-
téncia em ambulatdrio de pneumologia, referindo
secrecdo pulmonar com eventuais escarros
hemopticos, ha cerca de 5 meses. No ultimo
més, apresentou tosse intensa, dispneia e um
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pico febril. Negou outros problemas respiratdrios
e antecedentes ocupacionais de risco. Referia
labirintite de longa data e hipoacusia recente.
Ex-tabagista (30 macos/ano), ha 10 anos sem
fumar. Ao exame fisico, corado, hidratado, com
murmurio vesicular rude, estertores crepitantes
em base de hemitdrax direito, frémito toraco-
vocal aumentado e pressdo arterial sistémica de
120/80 mmHg. Oximetria de pulso com satu-
racdo de O, de 96%. Foi iniciada a investigagéo
com exames de imagem e laboratoriais. A radio-
grafia de torax mostrou opacidade nodular em
terco inferior de hemitérax direito (Figura 1a); a
radiografia de seios da face evidenciou espessa-
mento de mucosa do seio maxilar esquerdo; e a
TC de tdérax, uma lesdo expansiva no hemitorax
direito (4,2 cm x 3,1 cm), contigua com a pleura
parietal (Figura 1b). Diante disso, foi solicitada

Figura 1 - Em a), radiografia de térax em incidéncia
postero-anterior mostrando opacidade nodular
periférica no campo pulmonar médio/inferior do
pulmio direito. Em b), TC de tdérax, mostrando
nodulo pulmonar de contornos irregulares, periférico,
em base direita.
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extensas areas de processo inflamatdrio necrotizante. Em b), areas de necrose, com restos celulares basofilicos
e neutrofilos no local.

bidpsia percutanea guiada por tomografia, cujo
resultado mostrou areas de fibrose e de extensa
necrose associada a um processo inflamatdrio
(Figuras 2a e 2b), cujas possiveis causas seriam:
GW, granulomatose broncocéntrica ou doenca
infecciosa. Nos exames laboratoriais, foram
encontrados: hemoglobintria (+/4+), hematuria
(29.000/mL), velocidade de hemossedimentacio
(27 mm/h), fator antinuclear reagente (1/40),
pontilhado grosso, FR reagente (50,5 U/mL) e
ANCA-c positivo. Apos analisar os exames refe-
ridos, admitiu-se o diagnostico de granulomatose
de Wegener. Com a instituicdo do tratamento,
evoluiu com melhora das manifestagdes clinicas
e resolugdo da imagem pulmonar (Figura 3).

Discussio

No caso em questdo, o paciente apresentava
um quadro clinico inespecifico e um antecedente
de tabagismo importante. A presenca de sinais e

¥ %,
Figura 3 - Radiografia de térax em incidéncia
postero-anterior mostrando melhora da opacidade
nodular periférica no pulméo direito.
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sintomas pulmonares em um ex-tabagista idoso
remete a possibilidade de neoplasia de pulmio,
pela sua alta prevaléncia e pelo fato de ser uma
afeccdo comum, quando comparada as vascu-
lites sistémicas. Assim, na abordagem inicial
desse paciente, ndo se podia descartar neoplasia
pulmonar. A partir disso, foram solicitados
exames complementares que, em associacido
com as manifestacdes clinicas, possibilitaram
o diagnostico e a definicdo da melhor conduta
terapéutica.

Os exames de imagem mostraram lesdo
nodular expansiva unilateral. Este achado ¢
incomum na granulomatose de Wegener e,
por isso, trouxe dificuldade diagndstica diante
da possibilidade de uma doenca maligna. O
esperado para esse tipo de vasculite seria um
infiltrado pulmonar ou nddulos multiplos bila-
terais, podendo ser acompanhados de cavitacoes
(em 50% dos casos).®) O proximo passo, entio,
foi recorrer a biopsia percutdnea guiada por
tomografia, um procedimento que apresenta
alta sensibilidade, especificidade e acuracia, esta
podendo variar de 84,5% a 90% a depender
diretamente do tamanho da lesdo. Sua principal
indicagio ¢ a pesquisa de malignidade em lesdes
pulmonares solidas.®'®

A bidpsia pulmonar mostrou alteracoes
incompativeis com neoplasia. Revelou quadro
de extensa necrose associado a vasculite com
necrose de parede, compativel com as hipoteses
diagndsticas de GW e granulomatose bronco-
céntrica, dentre outras doencas granulomatosas
e pseudotumor inflamatario.

0 pseudotumor inflamatério do pulméo ¢
uma neoplasia benigna de origem desconhecida
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que se apresenta, aos exames de imagem, como
um nodulo solitdrio ou uma massa pulmonar
periférica, raramente cavitada, com ou sem
envolvimento extraparenquimatoso.'"'? Apesar
de a biopsia ter mostrado alteragdes sugestivas
desta afeccdo (necrose, fibrose e infiltrado de
mononucleares), trata-se de uma doenca rara
que, quando ocorre, ¢ mais comum em indivi-
duos jovens, com menos de 16 anos." Diante
disso, a hipotese mais provavel, considerando
a biopsia’? e a faixa etaria do paciente, foi de
granulomatose de Wegener.

Essa hipotese foi, entdo, corroborada pelos
achados laboratoriais do paciente, de carater
inespecifico, pelo achado de inflamacdo de seios
nasais e pela deteccio de ANCA-c positivo'? e
do FR, que pode estar presente em até 60% dos
casos.® Sem duvida, o paciente preenchia todos
os critérios propostos pelo American College of
Rheumatology.
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