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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Granulomatose de Wegener
e estenose subglotica:
descricao de caso
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Resumo

Descreve-se o caso de um paciente com Granulomatose
de Wegener, em tratamento com esteréides e ciclofosfamida,
que, apesar do tratamento, evoluiu com dispnéia progressi-
va e rouquidio. A investigacdo mostrou tratar-se de uma
estenose subglética, sendo a dispnéia prontamente aliviada
com a traqueostomia. Sao discutidos diagnésticos diferenci-
ais e modalidades de tratamentos de estenose subglotica
em portadores de Wegener.

Wegener’s granulomatosis
and subglottic stenosis:
case description
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Summary

C‘ e describe a patient with Wegener Granulomatosis
being treated with steroids and cyclofosfamide that
developed progressive dyspnea and hoarseness despite of
treatment. Investigation showed a subglotic stenosis. The
dyspnea was relieved by tracheotomy. We discuss the
differential diagnosis as well as a number of treatment
modalities in patients with Wegener granulomatosis and
subglottic stenosis.
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INTRODUCAO

Granulomatose de Wegener (GW) ¢ uma doenca
inflamatéria, multissistémica que se caracteriza por vasculite
de vasos pequenos e de médio calibre com formac¢io de
granulomas e necrose tissular importante’.

Dentre as manifestacdes mais comuns desta doenca
encontram-se o envolvimento de vias aéreas superiores e
inferiores e de rins'. Entretanto, muitas vezes a GW pode
apresentar formas de inicio ou complicacdes voltadas
puramente para as vias aéreas superiores®. Desta maneira, é
fundamental que especialistas desta area, aparentemente
desligados da pratica reumatolégica, estejam cientes destas
possibilidades para nao s6 permitir um diagnéstico precoce
desta grave patologia, como também para oferecer auxilio
no tratamento de suas complicacoes.

REVISAO DA LITERATURA E DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

A GW € uma vasculite necrotizante relativamente rara.
O diagndstico desta patologia € feito através dos critérios
propostos pelo American College of Rheuumatology, os quais
estdo na Tabela 1.

Seu reconhecimento pode ser particularmente dificil
em casos nos quais o envolvimento € limitado ao aparelho
respiratorio superior. Nestas situacoes, o achado do ANCA-c
(auto-anticorpo dirigido contra o citoplasma de neutrofilos)
pode auxiliar no diagnéstico. O antigeno para o qual este
anticorpo se dirige € uma enzima lisossémica- a proteinase-
3 (PR-3), e sua presenca ¢ detectada em 90% dos casos
classicos de Wegener, embora em situacdes menos tipicas a
positividade seja mais baixa'.

A estenose traqueal aparece em até 17% dos casos
de GW', sendo esta complicacdo mais comum no sexo
feminino® e em pacientes mais jovens’. Um estudo feito
por Rottem et al.> considerou a estenose traqueal como a
manifestacao que traz maior distin¢ao clinica entre a GW do
adulto e a da crianca.

Tabela 1. Critérios Diagnésticos do American College of
Rheumatology para Granulomatose de Wegener, 19902

1. Inflamagéo nasal ou oral (Ulceras orais, dolorosas ou néo ou
corrimento nasal sanguinolento);

. RX de térax anormal (nédulos, infiltrados fixos ou cavidades);

. Sedimento urinario anormal (micro hematuria ou cilindros
hematicos);

. Inflamagao granulomatosa em bidpsia (a histologia deve
mostrar inflamagao granulomatosa em parede arterial, regiao
perivascular ou extravascular de artérias ou arteriolas).

Um paciente deve ter pelo menos 2 dos 4 critérios presentes. A
presenca de 2 ou mais critérios confere 88,2% de sensibilidade e
92,0% de especificidade.

Estenose subglotica deve ser considerada em todo
paciente com Wegener que apresente aumento de dispnéia,
tosse e alteracoes da voz. A presenca de um estridor audivel
pode auxiliar sua deteccdo, mas este nem sempre esta
presente. Esta complicacio pode apresentar um espectro
de manifestacoes clinicas muito variavel que vai desde uma
forma assintomatica até a casos de dispnéia severa que
colocam o paciente em risco de vida.

Os casos de estenose traqueal em pacientes com GW
sdo descritos, invariavelmente, como subgléticos® e tendem
a aparecer na forma de um estreitamento circunferencial’. A
razao para esta preferéncia de localizag¢io € desconhecida,
mas esta € a parte mais estreita da traquéia e que, com
certeza, da sintomas com maior facilidade, os quais acabam
sendo reconhecidos mais prontamente. Além disso, acredita-
se que esta por¢ao da traquéia tenha um suprimento vascular
mais pobre e, conseqiientemente, uma maior dificuldade
para restabelecimento ap6s injurias®. Uma outra possibilidade
para explicar esta preferéncia € a de que esta regido esteja
exposta 2 uma maior quantidade de antigenos inalados®.

Existem raros casos descritos em pacientes que se
apresentam apenas com estenose traqueal e ANCA-c
positivo, sendo estes considerados como portadores de
uma forma frusta da doenca*®®. Entretanto, sempre é
importante proceder a um diagnédstico diferencial
cuidadoso. Outras causas de estenose subglética incluem
a sarcoidose, a policondrite recidivante, trauma apods
intubacio, amiloidose, tuberculose, linfoma, existindo,
ainda, casos idiopdaticos™.

No paciente com GW, a estenose subglética apresenta
algumas caracteristicas interessantes. Nao € raro que se
apresente de forma isolada, sem outras manifestacoes de
atividade da doenca'. Na maioria das vezes, ela niao
responde ao tratamento da vasculite em si, o qual ¢ feito
com corticoide e ciclofosfamida®!!. Alids, é relativamente
comum que a complicacio apare¢a na prépria vigéncia do
tratamento com estes medicamentos'.

O tratamento da estenose é feito com dilatacoes,
resseccoes a laser com didxido de carbono, uso de injecoes
intralesionais de corticéide e reconstrucoes laringo-traqueais®.

Num estudo feito no National Institute of Health
(NIH), com 128 pacientes de GW, diagnosticados em 24
anos, encontrou-se uma porcentagem de estenose subglética
em 16% dos pacientes (25 pacientes). Neste estudo, cerca
de 13% dos casos eram irreversiveis (ou seja, niao
responderam ao tratamento de Wegener). S6 3% foram
reversiveis. Cerca de 13 dos 25 pacientes requereram
traqueostomia em algum ponto do seu tratamento. Nesta
mesma série, todos os individuos que foram submetidos a
tratamento com ressecao a laser com didxido de carbono
desenvolveram formas recorrentes de fibrose, sendo
necessarias formas alternativas de terapéutica para trata-la
de maneira mais definitiva, mostrando que esta opcao deve
ser relegada a um segundo plano®.
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DESCRICAO DO CASO

Trata-se de uma paciente feminina de 31 anos. Esta
paciente tem diagnostico de Granulomatose de Wegener
desde fevereiro de 2001, tendo apresentado cavitacoes
pulmonares associadas a infec¢oes recorrentes de vias aéreas
superiores (TAC de torax -Figura 1) e glomerulonefrite
proliferativa compativel com angeite de pequenos vasos
ANCA relacionada, detectada a biopsia renal. Na época do
diagnostico apresentou ANCA-c positivo no titulo de 1:20.

Figura 1. Tomografia de térax mostrando nédulos cavitados.

Figura 2. Videobroncoscopia mostrando estenose subglética
circunferencial.

O quadro inicial foi complicado com insuficiéncia renal
requerendo tratamento dialitico, o qual foi feito através de
dialise peritoneal. Recebeu ciclofosfamida oral (na dose de
2mg/kg/dia) e corticoéide em doses altas (1 mg/kg/dia de
prednisona) com remissdo da atividade renal e melhora do
quadro respiratério. Pode suspender a didlise permanecendo
com uma depuracido de creatinina em torno de 50 ml/min.
Com o controle da doenca iniciou-se a retirada gradativa da
prednisona e manteve-se a ciclofosfamida. Seis meses depois,
quando a dose do corticoéide encontrava-se em torno de 20
mg/dia, a paciente piorou e apresentou-se com dispnéia
progressiva, sem resposta a broncodilatadores. Queixava-se
de rouquidao associada. O exame evidenciou estridor em
regido cervical, retracio intercostal na inspira¢io e diminuicao
simétrica de murmurio vesicular. RX de térax sugeriu
estreitamento traqueal que foi confirmado através de
videolaringoscopia, a qual mostrou estenose fibrotica
subglotica de 50% (Figura 2). Foi submetida a traqueostomia
com melhora da dispnéia e normalizacio da ausculta pulmonar
imediatamente ap6s o procedimento. Apos a traqueostomia
a paciente desenvolveu quadro de infeccao bronquica sendo
tratada com antibioticos. Aguarda traqueoplastia definitiva.

DISCUSSAO

No caso descrito, a GW apresentou-se de maneira
rapidamente progressiva acometendo gravemente 6rgaos
vitais como pulmoes e rins. Apesar desta evolucio severa
inicial, o estabelecimento da terapéutica adequada levou a
uma pronta remissao, a ponto de a paciente, ja em tratamento
dialitico, apresentar reversio da funcio renal. Foi quando a
mesma se encontrava em aparente remissao da vasculite
que surgiu o quadro de dispnéia, o qual num, primeiro
momento foi confundido com recidiva pulmonar da doenga
de base. Num segundo momento, com auxilio dos exames,
ficou esclarecido como sendo devido a estenose subglética.

Esta ocorréncia da estenose no periodo de quiescéncia
de atividade da vasculite, como jia demonstrado pela
literatura, justifica a nao resposta da mesma 2 terapéutica de
base. Nesta situacao, um aumento de dose de corticéide e
citostaticos pode prejudicar a evolucio do paciente por
favorecer infeccdes. Uma possivel explicacio para este
descompasso € o fato de que a estenose representa o
processo fibrético cicatricial referente a cura de uma lesao
vasculitica anterior.

CONCLUSAO

A estenose subgldtica na GW € uma complicacio rara
de uma doenca relativamente pouco comum. Entretanto, o
seu reconhecimento pode ser de fundamental importiancia
para permitir nio s6 reconhecimento desta doenca, como
também um manejo adequado destes pacientes, que sio
afetados por uma doenca grave e potencialmente fatal.
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