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Poliangeite microscopica com manifestacao encefalica e renal.

Relato de caso*

Microscopic polyangiitis with encephalic and kidney manifestation. Case report
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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A incidéncia de poliangei-
te microscopica é de aproximadamente 1:100.000, com predo-
minio no sexo masculino e inicio dos sintomas aos 50 anos. O
objetivo deste estudo foi relatar um caso clinico de poliangeite
microscépica com manifestagio encefdlica e renal, em um hospi-
tal escola, bem como capacitar os profissionais da 4rea da saide
a diagnosticar precocemente um quadro clinico, que se inicia de
forma abrupta, caracterizado pelo acometimento renal e/ou pul-
monar, que cursa com manifestagoes clinicas inespecificas e que
podem permanecer até um ano sem diagndstico.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 60 anos, pro-
cedente do Chuli, foi encaminhado para a Associagio Santa Casa do
Rio Grande. Iniciou com diminuigio da for¢a nos membros superio-
res e inferiores, mialgia e artralgia. Evoluiu com piora dos sintomas,
com quadro de hemiplegia a direita e paralisia facial, compativel com
acidente vascular encefélico. Desenvolveu alteragoes da funcio renal,
sendo necessdrio tratamento dialitico e uso de corticoide. Optou-
se inicialmente pela pulsoterapia com metilprednisolona, obtendo
melhora dos sintomas e alta com prescricio de corticoterapia por seis
meses sob acompanhamento clinico neuroldgico e renal.
CONCLUSAOQ: Este caso clinico observou a importincia do de-
talhamento da histéria clinica, do exame fisico e a necessidade de
exames complementares no paciente com suspeita de sindrome vas-
culitica. Caracteriza-se por sinais e sintomas clinicos semelhantes e
nio especificos encontrados em diferentes doengas autoimunes.
Descritores: Acidente vascular encefilico, Glomerulonefrite, Po-
liangeite microscépica, Vasculite.
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SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: The incidence of mi-
croscopic polyangiitis is approximately 1:100 000, predominant-
ly in males and the symptoms begin at 50 years. The objective of
this study was to report a of microscopic polyangiitis case with
encephalic and renal manifestation in a hospital school and teach
health professionals to diagnose early clinical manifestation,
which begins abruptly and characterized by renal involvement
and / or lung, which progresses with nonspecific clinical manifes-
tations and can remain up to one year without a diagnosis.
CASE REPORT: A male patient, 60 years, coming from Chuy city,
forwarded to the Associagio Santa Casa do Rio Grande. Began with
decreased strength in upper and lower limbs, myalgia and arthralgia.
Evolved with worsen of symptoms, with acute right hemiplegia and
facial paralysis, consistent with stroke. The patient developed decrease
of renal function, requiring dialysis and use of corticosteroids; it was
decided initally by pulse therapy with methylprednisolone. Obtained
improved of symptoms and discharged with prescription of steroids
for six months under clinical neurological and renal monitoring,
CONCLUSION: This case report the importance of detailed
clinical history, physical examination and the needed for addi-
tional tests in patients with suspected vasculitic syndrome. It is
characterized by clinical signs and similar symptoms, non-specif-
ic, found in different autoimmune diseases.

Keywords: Glomerulonephritis,
Stroke, Vasculitis.
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INTRODUCAO

O termo vasculite ¢ utilizado para designar um grupo de doencas
que acomete os vasos sanguineos, caracterizando-se por um proces-
so inflamatério de suas paredes. Esta inflamagao pode prejudicar o
fluxo sanguineo nos vasos, com consequente isquemia dos tecidos.
A cdlassificagio adotada para as vasculites ¢ de acordo com o ta-
manho do vaso afetado: grande, médio e pequeno calibre. Dentre
as vasculites, tem-se a poliangeite microscopica (PAM) que é uma
vasculite necrosante sistémica pauci-imune; geralmente associada
a0 anticorpo anticitoplasma de neutréfilos (ANCA), que afeta pre-
ferencialmente os pequenos vasos (capilares, vénulas e arterfolas)'.
A glomerulonefrite necrosante com formacio de crescentes ¢ a ca-
pilarite pulmonar hemorrdgica sio manifestacoes frequentes e as
mais importantes causas de morbidade e mortalidade da doenga.

A incidéncia de PAM ¢ de aproximadamente 1:100.000 pessoas,
com leve predominio no sexo masculino e média de idade de
inicio dos sintomas de 50 anos, embora individuos de qualquer
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idade possam ser acometidos'*“.

O quadro clinico, em geral, inicia-se de forma abrupta, caracteriza-se
pelo acometimento renal ¢/ou pulmonar, e inserem-se nas chama-
das sindromes pulmonar-renais. Entretanto, cursa com diferentes
manifestagoes clinicas iniciais e cerca de 30% dos pacientes podem
permanecer até um ano sem diagndstico da doenga. Manifestagoes
inespecificas iniciais sio comuns, entre elas febre (55%-62%), perda
de peso (45%-50%), artralgia (45%-50%), mononeurite multiplex
(57%), mialgia (21%-48%), hipertensio arterial (25%-34%), artrite
(14%), ptrpura (14%-41%), livedo reticular (12%), nédulos (3%-
13%), pericardite (10%) e urticdria (3%). O acometimento renal
ocorre em 78%-97% dos casos, manifestando-se por hematdria mi-
croscépica isolada, sindrome nefritica ou nefrética e até insuficiéncia
renal dialitica. Manifestagoes pulmonares, como tosse e dispneia, sao
frequentes (90%), dor tordcica (17%) e hemoptise discreta (79%);
esta Ultima, na maioria das vezes, associa-se 4 imagem radioldgica
de opacidade ou infiltrado alveolar e por achados de hemidcias em
niimero significativo ao lavado broncoalveolar (LBA)*”.

O anticorpo anticitoplasma de neutréfilo (ANCA) pode ser o res-
ponsavel pela lesdo endotelial e pelas leses vasculiticas e tem sido
utilizado como marcador sorolégico para o diagndstico e também
para monitoramento da doenca. Além da pesquisa dos anticorpos na
PAM, faz-se necessirio a biépsia pulmonar e/ou renal dependendo
da clinica. O tratamento preconizado nas vasculites é o uso de fér-
macos imunossupressores.

O objetivo deste estudo foi ressaltar a importancia do conhecimento
da PAM e do acometimento nos diferentes érgios de pacientes por-
tadores desta doenca.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 60 anos, casado, motorista, natural de
Santa Vitéria do Palmar, procedente do Chui. Hd 40 dias iniciou
com queixas de diminuicio da forga nos membros superiores e infe-
riores, acompanhado de mialgja e artralgia nas pernas e regido do tor-
nozelo, sendo internado no Uruguai e ndo obteve um diagnéstico.
Evoluiu com piora da sintomatologia. Apds 20 dias da sua internagao
apresentou mal sabito, necessitando sua remogio para o Servigo de
Neurologia da Associagao Santa Casa do Rio Grande (SNASCRG),
com quadro de hemiplegia 4 direita e paralisia facial, compativel
com acidente vascular encefdlico. Durante este periodo apresentou
temperatura axilar de 37,5 a 38° C vespertina, perda de aproxima-
damente 20 kg. Como antecedentes pessoais: ex-tabagista (40 anos
de tabagismo e parou havia nove anos). Antecedentes familiares sem
particularidades, compativel com o quadro clinico apresentado. Ao
exame fisico apresentava trofismo e tdnus muscular diminuido, forca
muscular diminuida distalmente nos membros superiores e inferio-
res, com predominio 2 direita que impedia o paciente de ficar na
posicio supina para deambular. Durante a movimentagio passiva
no se notava altera¢io e na movimentagio ativa apresentava discreta
dificuldade para execugio dos movimentos. Arreflexia bilateral e dor
quando pesquisado reflexo plantar.

Aos exames complementares apresentava hematdcrito: 37%; hemo-
globina: 12; ureia: 149; creatinina: 3,8; VSG: 225 mm/h, proteina
C-reativa: reagente: 192 g/mL; exame comum de urina: eritrécito
5/campo. Uma semana apds apresentava proteina urindria: 331,5
mg/24h (VR até 150 mg/24h); depuragio da creatinina: 10,5 mL/
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min corrigida (VR para homens: 97 a 137 mL/min); diurese: 1950
mL/24h, FAN: negativo, ANCA-P: positivo, eletroforese de prote-
inas: aumento policlonal na regido da gamaglobulinas. Exame de
liquor sem alteragoes, imunodiagnéstico de Chlamydia Pneumoniae
IgM e IgG: negativo; bidpsia renal (08/06/06): glomérulo nefrite fo-
cal e difusa em cicatrizacio. Imunofluorescéncia: resultado inconclu-
sivo. Radiografia de térax: opacidades lineares em campo médio do
hemitérax direito (atelectasias focais). Tomografia de térax: enfisema
pulmonar centro-lobular e parasseptal e estrias atelectdsicas no LID.
Resson4ncia nuclear magnética (RNM) de crinio que apresentou
encéfalo compativel com infarto isquémico.

O paciente evoluiu com aumento dos niveis de ureia e creatinina
e diminui¢io do hematécrito e da hemoglobina, sendo necessdrio
tratamento dialitico, terapéutica com corticoide, optando-se inicial-
mente pela pulsoterapia com metilprednisolona. Obteve melhora do
quadro e alta com prescrigio de corticoterapia por seis meses sob
acompanhamento clinico neuroldgico e renal (Figuras 1 e 2).

Figura 1 — Bidpsia renal: glomerulonefrite necrotizante, com formagio de
crescentes.

Figura 2 — Anticorpo anticitoplasma de neutréfilos (ANCA-P) positivo

DISCUSSAO

A PAM ¢ uma forma de vasculite sistmica de pequenos vasos que se
caracteriza pela auséncia ou escassez de depésitos imunes vasculares e
¢ associada com ANCA em aproximadamente 90% dos casos’.

As manifestacoes clinicas podem ser diversas e inespecificas. O pa-
ciente pode apresentar hematiria, hemoptise, ptrpura, neuropatia
periférica, dor abdominal, hemorragia gastrintestinal, sinusite, febre,

perda ponderal, mialgias e artralgias como manifestacoes mais fre-
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quentes®'®. A hemorragia alveolar ocorre em até 30% dos casos e,
¢ acompanhada de manifestacoes extratoricicas, principalmente re-
nais. Queixas articulares e musculares podem preceder o surgimento
de alteragoes renais e/ou pulmonares’.

Analisando o presente caso, tem-se um paciente previamente higido
que iniciou com quadro de mialgia, artralgia, polineuropatia, febre,
perda de peso, reagentes da fase aguda elevada e glomerulonefrite
rapidamente progressiva, quadro compativel com a clinica de sin-
drome vasculitica.

Os exames complementares sdo de grande auxilio quando se tem
um quadro clinico sem uma hipétese diagndstica pouco elucidativa.
Nos exames laboratoriais do paciente em questdo observou-se na sé-
rie vermelha a presenca de anemia, na avaliacao renal observou-se a
hematiria, cilindrtria, proteindria. Com relagio a avaliagao pulmo-
nar, a radiografia mostrou opacidades alveolares que sugeriu com-
prometimento pulmonar. A RNM demonstrou lesdes encefdlicas
compativeis com infarto isquémico e na evolugio clinica o paciente
apresentou disfuncio renal que evoluiu para hemodidlise e optou-se
pela bidpsia renal que demonstrou sinais de glomerulonefrite. Tam-
bém se pesquisou o ANCA-P que foi positivo, pois o quadro do
paciente sugeria uma afecgio autoimune 3 PAM.

Os ANCA sio autoanticorpos que possuem especificidade para
constituintes citoplasmdticos de mondcitos e neutréfilos. Permanece
incerto se estes anticorpos estdo diretamente envolvidos na patogéne-
se das vasculites ou sio apenas um fen6meno associado’.

Os ANCA sio marcadores diagndsticos tteis na suspeita clinica de
vasculite de pequenos vasos®”. Nos pacientes com suspeita clinica de
vasculite de pequenos vasos, a positividade na pesquisa de ANCA
tem valor preditivo positivo de 90%, o que, no entanto, nio prescin-
de da avaliagio histopatoldgica. Entretanto, um teste negativo nao
exclui completamente este grupo de doencas®. Em pacientes com
fracas evidéncias clinicas, o teste possui um valor preditivo negativo
de 99%>°. A PAM deve ser diferenciada de outras vasculites pauci-
imunes de pequenos vasos associadas com ANCA e com aparéncia
patolégica idéntica. Na PAM, hd um predominio do padrao ANCA-
B porém o ANCA-C também pode ser encontrado’.

Uma vez estabelecido o diagnéstico de vasculite pauci-imune de
pequenos vasos associada aos ANCA, a sequéncia da investigagio
diagnéstica deve ser a determinagio de um diagndstico especifico™”.
Ainda que haja a positividade do ANCA, hd que se considerar a
bidpsia renal ou pulmonar conforme a clinica. Neste estudo se rea-
lizou a bidpsia renal que demonstrou lesio glomerular necrotizante,
corroborando os achados na literatura em que o estudo histopatolé-
gico evidenciou vasculite de pequenos vasos. A lesdo vascular basica
da PAM consiste em necrose vascular segmentar com infiltragio de
neutrdfilos e mondcitos, e com escassez ou auséncia de depésitos
imunes. O rim ¢ o 6rgao-alvo mais frequentemente acometido pela
PAM*®!112 sendo afetado em aproximadamente 90% dos casos. A
lesao renal mais frequente ¢ a glomerulonefrite necrosante com for-
magio de crescentes. A lesio glomerular detectada pelo estudo histo-
patoldgico na PAM ¢ idéntica na granulomatose de Wegener (GW)
e na sindrome de Churg-Strauss (SCS). Por definico, pacientes com
PAM nio tém inflamagio granulomatosa nos pulmées ou em outros
orgaos. A presenca de inflamagio granulomatosa de pequenos vasos
deve ser indicativa de GW ou SCS*°. Quando o paciente tem vasculite
acompanhada de evidéncias de inflamago necrosante granulomatosa
ndo infecciosa, especialmente no trato respiratdrio superior e inferior,
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sem histéria de asma, o diagndstico apropriado é GW. Na presenca
de lesdes granulomatosas, eosinofilia periférica, histéria clinica e testes
funcionais compativeis com asma, o diagndstico apropriado ¢ SCS. Se
0 paciente nio apresenta evidéncia de inflamagio granulomatosa ou
asma, o diagndstico apropriado é PAM. Achados clinicos tais como
nédulos ou cavidades pulmonares, ou lesoes sseas destrutivas no trato
respiratério superior, podem ser usados como evidéncia de inflamacao
granulomatosa, o que dispensa a confirmagio em tecido®.

No estudo em questao os exames laboratoriais nio foram especificos
paraa PAM e diante da hipétese clinica desta vasculite, com disfuncao
renal e quadro de acidente vascular encefdlico, o inicio do tratamento
ndo pode ser retardado, optando-se pelos corticosteroides em altas do-
ses de metilprednisolona (7 mg/kg/dia) que ¢ o tratamento de escolha
para a indugio da remissdo da PAM®”!. Apés a remissio da doenca
reduziu-se a dose dos corticosteroides até a sua suspensdo, o que ge-
ralmente ocorre em trés a cinco meses. A morbidade e mortalidade
dependem diretamente da instituicio precoce da terapia’. A presenca
de vasculite de pequenos vasos envolvendo os rins, que neste caso foi
evidenciada apenas apds a piora do quadro clinico.

CONCLUSAO

O relato deste caso clinico ¢ importante para mostrar a relevancia do
detalhamento inicial da histéria clinica, do exame fisico e a necessida-
de de exames complementares no paciente com suspeita de sindrome
vasculitica, uma vez que ela se caracteriza por sinais e sintomas clinicos
semelhantes e nao especificos, os quais sdo encontrados em diferentes
doengas autoimunes e o diagndstico desta doenga se dd por exclusio.
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