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RESUMO

Introducdo: Agranulomatose compoliangiiteougranulomatose de Wegeneréuumadoencgarara,
multissistémica que cursacomumavasculite autoimune associadaaanticorposanticitoplasma
de neutrofilos predominantemente em vasos de pequeno e médio calibre. O diagnostico é
baseado na combinag¢ao de achados clinicos caracteristicos, exames laboratoriais e estudos de
imagem. Objetivos: Relatar um caso de granulomatose de Wegener e a evolugao tomografica
ao longo de quatro anos de acompanhamento,bem como as diferentes manifestacdes clinicas.
Metodos: Coletou-se os dados clinicos no prontuario médico do arquivo digital de imagens
do Departamento de Radiologia e Diagnostico por Imagem do Hospital do Servidor Publico
Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, em Sdo Paulo. Posteriormente, foi realizada uma
pesquisa bibliografica em bancos de dados médicos especializados. Relato de caso: Paciente
do sexo masculino, 49 anos, com histoéria pregressa de artrite reumatoide, apresenta quadro
de dor toracica ventilatério-dependente, tosse produtiva e hemoptoica, dispneia, febre e
purpuras palpaveis. A biépsia renal confirmou diagnéstico de granulomatose com poliangiite
e vasculite necrotizante. Paciente acompanhado durante quatro anos, com piora progressiva
clinica e das imagens radiolégicas dos seios da face pela ma adesdo terapéutica. Conclusao: A
granulomatose de Wegener é uma doenca autoimune, rara e grave que necessita de diagndstico
adequado e acompanhamento continuo. Por apresentar desafios diagnésticos devido a sua
natureza rara e aos sintomas inespecificos, inimeras afec¢cdes fazem parte do diagnoéstico
diferencial e a ma adesdo ao tratamento que resulta em piora clinica e piora dos padrdes
radiolégicos ao longo do acompanhamento, o que indica maior atividade inflamatoéria e

vasculitica.

Descritores: Granulomatose com Poliangiite; Vasculite; Diagnostico; Radiologia.
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ABSTRACT

Introduction: Granulomatosis with polyangiitis or Wegener’s granulomatosis is a
rare, multisystemic disease characterizedbyan autoimmune vasculitis associated with
antineutrophil cytoplasmic antibodies predominantly affecting small and medium-sized
bloodvessels.Diagnosisisbased onacombination of characteristicclinical findings, laboratory
tests and imaging studies. Objectives: To report a case of Wegener’s granulomatosis and
the tomographic evolution over four years of follow-up, alongwith the different clinical
manifestations. Methods: Clinical data was collected from the medical records of the
digital image archive of the Department of Radiology and Imaging Diagnosis of the Hospital
do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, in Sao Paulo. Subsequently,
a bibliographical search was carried out in specialized medical databases. Case report:A
49-years-old male patient with a previous history of rheumatoid arthritis, presents with
ventilatory-dependent chest pain, productive cough with hemoptysis, dyspnea, fever and
palpable purpura. Renal biopsy confirmed the diagnosis of granulomatosis with polyangiitis
and necrotizing vasculitis. Patient followed for four years, showing progressive clinical
worsening and radiological wor sening images of the sinus images due to poor therapeutic
adherence. Conclusion: Wegener’s granulomatosis is a rare and serious autoimmune disease
that requires adequate diagnosis and continuous monitoring. Dueto is rare nature and non
specific symptoms, it presents diagnostic challenges, with numerous pathologies being part

of the differential diagnosis.

Poor treatment adherence resulted in clinical deterioration and worsening of radiological
patterns throughout thefollow-upperiod, indicating in creased inflammatory and vasculitic

activity.
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INTRODUCAO

A granulomatose com poliangiite (GPA),
antes chamada de granulomatose de Wegener,
¢ uma doenca rara que consiste em uma
vasculite autoimune associada a anticorpos
anticitoplasma de neutroéfilo (ANCA), afeta
predominantemente vasos de pequeno e
médio calibre. Os tratos respiratérios superior
e inferior e os rins sdo os sistemas mais

acometidos™?.

Sua prevaléncia varia de 2,3 a 146,0
casos por milhdo de pessoas, com incidéncia
de 0,4 a 11,9 casos por milhdo de pessoas
ao ano. Acomete ambos o0s sexos com
discreta predominancia para o masculino
e sua prevaléncia mostra-se mais elevada
entre individuos caucasianos na faixa
etaria entre 45 e 65 anos, embora essas
doencas tenham sido relatadas em todas as
idades'3. Nas ultimas décadas, a incidéncia
de granulomatose com poliangiite mostra-se
ascendente, possivelmente devido a maior
informacdo e conscientizacdo das condigdes
envolvidas, acompanhadas da acessibilidade

aos testes ANCA 4.

O diagnodstico da granulomatose com
poliangiite é baseado na combinacdo de
clinicos caracteristicos,

achados exames

laboratoriais e estudos de imagem. A
histéria clinica inclui a presenca de sintomas
respiratorios, renais, nasais e oculares®. Os
exames laboratoriais, como hemograma, podem
mostrar aumento do nimero de leucdcitos e
plaquetas, a avaliacdo do sumadario de urina
pode apresentar hemadcias e proteinas. O teste
de ANCA positivo suporta fortemente, mas nao
confirma o diagndstico, uma vez que resultados
falso-positivos e falso-negativos podem ser
vistos. O exame histolégico obtido por bidpsia
de um 6rgao afetado é o método definitivo para

estabelecer um diagnéstico’.

A radiografia de torax, pode revelar
sinais de processo inflamatério com a presenca
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de infiltrados e n6dulos. A tomografia de térax
podeevidenciarmultiplosnédulosdistribuidos
de forma bilateral e simétrica, areas de
opacidade, escavacdes e espessamento da
parede bronquica. Como a granulomatose com
poliangiite afeta frequentemente os seios da
face, na tomografia observa-se espessamento
da mucosa dos seios da face além de ulceras
nasais e erosao 6ssea, indicando processo
inflamatoério crénico 8.

Os diagnosticos diferenciais incluem
infeccdes respiratérias, como pneumonia,
tuberculose, histoplasmose e infecgdes virais.
Envolve também outras vasculites como
poliangiite microscépica, sindrome de Churg-
Strauss e poliarterite nodosa. A sarcoidose
também apresenta clinica semelhante e
granulomas semelhantes observados na GPA.
Além dos tumores malignos, como linfoma
e carcinoma de células escamosas, pelo

comprometimento sistémico e pulmonar >’.

E crucial que haja uma ampla
conscientizacdo sobre a granulomatose com
poliangiite, tanto entre os médicos quanto nos
pacientes, para facilitar o diagndéstico precoce
e garantir umaadesao rigorosa ao tratamento,
0 que pode resultar em melhor desfecho
clinico. O plano terapéutico geralmente inclui
abordagens imunossupressoras, com vistas a
diminuir a resposta autoimune, juntamente
com o uso de corticosteroides para controlar

a inflamagdo aguda'®'’,

OBJETIVO

O objetivo deste estudo é relatar
um caso de granulomatose com poliangiite,
antes chamada de granulomatose de Wegener,
mostrando a

evolucdo tomografica do

paciente ao longo de quatro anos de
acompanhamento, bem como as diferentes
manifestacdes clinicas, salientando as
dificuldades em se firmar o diagnoéstico pela

diversidade de diagnosticos diferenciais.
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METODOS

O caso foi coletado do arquivo digital de imagens do Departamento de Radiologia e
Diagnostico por Imagem do Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira”,
HSPE-FMO em Sao Paulo. Foram coletados dados clinicos e histéria constantes no prontuario
meédico. Posteriormente, foi realizada uma pesquisa bibliografica em bancos de dados médicos
especializados, com vistas a encontrar artigos de revisao.

CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, 49 anos, com histéria pregressa de artrite reumatoide,
encaminhado de servico externo por quadro de dor toracica ventilatério-dependente, tosse com
secre¢do amarelada e hemoptica, dispneia, febre e purpuras palpaveis ha 15 dias. Ao exame fisico,
apresentava purpura palpavel em nariz, cotovelos, dedos das maos, pés e leito ungueal, indolores
a palpacdo, hepatoesplenomegalia e redu¢ao do murmurio vesicular na base pulmonar direita.
Realizou ciclos com antibiéticos (azitromicina, levofloxacino, ceftriaxona e claritromicina) sem
resposta e evoluiu para sepse.

Tabela 1 - Exames laboratoriais da admissao.

Hematécrito Hemoglobina Leucécitos Plaquetas Creatinina Ureia Proteinuria URINA |

Proteinuria ++

Hemacias 30.000

Leucdcitos 5.000
1,6 mg/dL  48mg/dL  77mm/h 0,56 g/l Nitrito negativo

e sem presenga

de dismorfismo

426.000/
40,5% 12,6 mg/dL 22.270/mm?® 5
mm

eritrocitario

Foi admitido no servigo para prosseguir a investigacdo. Durante a evolugdo clinica,
paciente apresentou elevacdo das escoérias nitrogenadas, quadro de congestdo nasal, epistaxe e
surgimento de ulceras orais em progressao.

Realizou tomografia de seios da face, evidenciando discreta lateralizagdo do septo nasal a
esquerda, pansinusopatia, aumento do componente mucoso das conchas e fossas nasais (figura
1). A tomografia de térax ndo apresentou altera¢des significativas (figura 2). A bidpsia renal
confirmou o diagnéstico de granulomatose com poliangiite e vasculite necrotizante. Iniciado
pulsoterapia e inserido prednisona de manuten¢ao 1mg/kg associada a rituximabe.

Apb6s um ano de acompanhamento, paciente deu entrada no pronto-socorro do servigo
com queixa de dispneia progressiva, artralgia e coriza hialina associada a provas inflamatoérias
elevadas. Uma nova tomografia de seios da face revelou aumento do espessamento do
revestimento mucoso com obliteragdo parcial das cavidades nasais e paranasais, desvio sinuoso
do septo nasal, auséncia das partes mediais dos seios maxilares e frontais, relacionados a
cronicidade (figura 1).

Paciente retornou ao servico seis meses depois, apresentando quadro de crostas nasais e
secrecdo nasal amarelada. Tomografia dos seios da face evidenciou evolucao do espessamento
mucoso para todos os seios paranasais, erosdao da por¢do medial do seio maxilar, destruicao

Rev. Cient. lamspe. 2025; 14 (1)



Granulomatose com poliangiite: evolugdo clinica e tomografica em caso de diagndstico desafiador 91

parcial da concha média e inferior e descontinuidade do septo nasal (figura 1). A tomografia
de térax mostrou surgimento de opacidades nodulares, reticulares e em vidro fosco,além de
discretas bronquiectasias e bronquiolectasias (figura 2). Foi realizada uma nasofibroscopia
que visualizou crostas e granulomas friaveis, origindrios do septo nasal com invasdo do
meato comum, o que impossibilitou a progressao do aparelho até a laringe. Apds estabilizacao
clinica e hemodinamica, paciente recebeu alta para acompanhamento ambulatorial em uso de
ciclofosfamida, azatioprina, prednisona e sulfametoxazol/trimetroprim profilatico.

Figura 1 - Evolugao radioldgica dos seios da face. Trés imagens evolutivas de tomografia computadorizada dos
seios da face sem contraste no plano coronal, janela 6ssea. (a) Nota-se espessamento mucoso dos seios maxilares
(setas). (b) Evolucdo do quadro apds dois anos demonstra persisténcia do espessamento mucoso e surgimento
de esclerose e espessamento 6sseo nas paredes dos seios maxilares (setas). (c) No acompanhamento apéds seis
meses do ultimo exame, ocorreu piora do acometimento 6sseo, evoluindo com erosdo na parede medial (cabeca de
seta) dos seios maxilares, bem como destruicao parcial da concha média direita, concha inferior esquerda (setas) e
descontinuidade do septo nasal (asterisco).

Figura 2 - Evolucdo radiolégicas do térax. Imagem de tomografia computadorizada do térax no plano axial,
janela pulmonar. (a) Primeiro exame sem alteragdes significativas. (b) Evolucdo ap6s 2 anos mostra surgimento
de opacidades nodulares pulmonares nao calcificadas (seta branca), além de opacidades reticulares e em vidro
fosco associadas a discretas bronquiectasias e bronquiolectasias. (c) Apés 1 més houve progressao das lesdes com
surgimento de escavacdo nas opacidades nodulares (seta preta).

DISCUSSAO

A granulomatose com poliangiite é uma doenc¢a autoimune, multissistémica grave e rara
que acomete principalmente vasos de pequeno e médio calibre. Caracteriza-se por inflamacao
granulomatosa, glomerulonefrite pauci-imune necrotizante e vasculite, desencadeando lesdes
endoteliais e teciduais. Pode ter apresentac¢des clinicas varidveis em 6rgaos e em gravidade. O
trato respiratério superior e inferior e os rins sdo os sistemas mais afetados2.

Rev. Cient. lamspe. 2025; 14 (1)



Matos IC, Borba MG, Lino JP, Magna A, Correia RT, Silva LC, Carvalho RS

Os mecanismos patogenéticos
precisos responsaveis pela GPA mantém-
se desconhecidos. Acredita-se que fatores
ambientais, infecciosos, quimicos, téxicos e
farmacologicos podem atuar como gatilhos
para a manifestacdo da doenga em individuos
geneticamente predispostos 3. Ja foi descrito
na literatura associagdo genética com HLA-DP,
SERPINA-1 e PRTN-3. Ahipétese fisiopatologica
mais aceita envolve a participacio de um
agente infeccioso (Staphylococcus aureus) que
ativa o sistema imune, o papel das células
B na producdo do ANCA, o desequilibrio
entre diferentes subtipos de células T e de
quimiocinas-citocinas, causando a quebra
da tolerdncia, o que desencadeia a auto-
imunidade e/ou efeito oxidativo contra as

células endoteliais*?®.

O diagnostico pode ser desafiador pela
apresenta¢do clinica variada e inespecifica.
Baseia-se na combinacdo de achados clinicos
caracteristicos, exames laboratoriais e
estudos de imagem. A histéria clinica inclui
a presenca de sintomas respiratorios, renais,
nasais e oculares. Os exames laboratoriais,
como hemograma, podem evidenciar aumento
do numero de leucécitos e plaquetas, a
avaliacdo do exame sumdrio de urina pode
apresentar presenca de hemadcias e proteinas.
O teste de ANCA positivo apoia fortemente,
mas nao confirma o diagnoéstico, uma vez que
resultados falso-positivos e falso-negativos

podem ser vistos’.

O exame histolégico por bidpsia de
um orgao afetado é o método definitivo para
estabelecer um diagnostico; a bidpsia renal
nesse caso foi decisiva para diagnéstico do
paciente®.

O estudo de imagem, como a radiografia
de torax, costuma revelar sinais de processo
inflamatério com a presenca de infiltrados e
nodulos. A tomografia de térax pode eviden-
ciar multiplos nédulos distribuidos de forma
bilateral e simétrica, areas de opacidade, esca-
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vacdes e espessamento da parede bronquica.
Como a GPA afeta frequentemente os seios da
face, na tomografia observa-se espessamento
da mucosa dos seios da face, além de tulceras
nasais e erosdo 6ssea indicando processo in-
flamatorio cronico, alteracdes pulmonares e
dos seios da face vistas no caso relatado®®.

-

E importante a conscientizacdo sobre
a GPA, tanto entre os profissionais de saude
quanto entre os pacientes, a fim de promover
o diagnoéstico precoce e a adesao rigorosa
ao tratamento, o que resulta em melhores
resultados clinicos!?.

O tratamento envolve a abordagem imu-
nossupressora para reduzir a resposta auto-
-imune associada ao uso de corticosteroides
para controlar o processo inflamatério agudo.
O esquema terapéutico geralmente consiste
em duas fases: a inducao da remissdo e a ma-
nutencdo da remissdo. Na fase de indugdo, sdao
utilizados medicamentos para suprimir a res-
posta imunolégica e reduzir a inflamacao. Os
corticosteroides, como a prednisona, sdo fre-
quentemente prescritos em altas doses para
controlar a inflamagdo aguda. Além disso, me-
dicamentos imunossupressores mais poten-
tes sdo adicionados, como a ciclofosfamida, o
metotrexato ou o rituximabe, com o objetivo
de suprimir o sistema imunolégico e prevenir
a recorréncia da doenc¢a'®!?; no caso estudado,
foi realizada a pulsoterapia com prednisona na
fase inicial associada ao rituximabe.

Apo6s a inducdo da remissdo, a fase de
manutencdo é iniciada para prevenir recaidas
e manter a doenca sob controle. Nessa
etapa, a ciclofosfamida pode ser substituida
por medicamentos menos tdxicos, como o
azatioprina ou o metotrexato. Além disso, a
terapia com corticosteroides é gradualmente
reduzida para a menor dose efetiva'®!!, Pela
piora clinica e ma adesao ao tratamento, foi
optado, neste caso, por manter a ciclofosfamida
associada a azatioprina com reduc¢do da dose

da prednisona.
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CONCLUSAO

Evidencia-se, nesse relato de
caso, a complexidade do diagndstico da
devido

granulomatose com poliangiite

as manifestagcdes clinicas inespecificas

apresentadas pelo paciente. Durante o

acompanhamento, observou-se uma piora
progressiva, tanto nos sintomas clinicos
quanto nos achados radiolégicos, atribuida a

ma adesdo ao tratamento.

Reconhece-se a importancia da
conscientizacdo sobre a granulomatose com
poliangiite, tanto entre os profissionais de
saude quanto entre os pacientes, a fim de

promover o diagndstico precoce e a adesdo
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