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CASO CLi.NICO/CLINICAL CASE 

Gravidez e granulomatose de Wegener: 

urn caso clinico 

Pregnancy and Wegener granulomatosis: a case report 

P MONTEIRO, P AZEVEDO. G BRUM, AC MENDES, F MONTEIRO, J MONTEIRO, J VALENC:A 

Servit;o de Pneumologia do Hospital de Santa Maria (HSM). Lisboa 

RESUMO 

A granulomatose de Wegener (GW) e uma 

vasculite com ｭ｡ｮｩｦ･ｳｴ｡ｾｯ･ｳ＠ multissistemicas, atin­

gindo frequentemente o aparelho respiratorio, e o 
rim. 

Descreve-se um caso clinico cuja ｭ｡ｮｩｦ･ｳｴ｡ｾ｡ｯ＠

inaugural da ､ｯ･ｮｾ｡＠ ocorreu no pulmao (hemorragia 

alveolar difusa) numa mulber gravida, ｳｩｴｵ｡ｾｯ＠ esta 
pouco frequente. A doente apresentava envolvimento 

renal assintomatico. 0 diagnostico baseou-se num 
quadro clinico coerente com envolvimento do pol­

mao e rim e na existencia de um cANCA positivo. 
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ABSTRACT 

Wegener granulomatosis (WG) is a vasculitis 

with multisystemic manifestations, affecting more 

frequently the upper and lower respiratory tract and 

the kidney. The authors describe a case where the 
ftrst symptoms ofWG (a severe pulmonary hemor­

rage) appeared in a pregnant woman, which is a rare 

situation. 
The patient bad assymptomatic kidney involve­

ment The diagnosis was supported by a typical and 

consistent clinical findings (lung and kidney involve­

ment) and a positive c ANCA. 
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INTRODU<;:AO 

A GW e uma vasculitc sistemica com manifesta­

coes clinicas variadas. Existcm tres localizacoes 

prcferenciais da ､ｯ･ｮｾ｡ Ｚ＠ uma localizacao respirat6ria 

alta que inclui o ouvido cas vias acrcas superiores, o 

pulmao eo rim ( 1 ,2). 

Desta constatacao surgiu a ｣ ｬ ｡ｳｳｩ ｦｩ ｣｡ｾ｡ｯ＠ ELK (car. 

lung and kidney) em Po1tugucs ouvido. pulmao e rim 

( 1.3,4). Varias ｣ｯ ｭ｢ｩｮ｡ ｾｯ｣ｳ＠ sao possivcis, podendo o 

doente ter urn ou mais sistemas atingidos que. mais 

frequentementc. sao as vias acrcas supcriorcs c o 

pulmao No sistema E, orgaos como o ouvido, o nariz, 

os scios pcrinasais. a trompa de Eustaqu io, o 8° par 

eraniano. a laringc. a traqucia c os mast6ides sao 

passivcis de cnvolvimcnto. rcsultando. dai. a mais 

divcrsiticada sintomatologiu. Tambcm o envolvimento 

neurol6gico. cutanco. ocular c musculocsquclctieo. 

entre outros, podem ocorrer. 

Anteriormentc a descobcrta dos anticorpos antincu­

trotilicos citoplasmaticos (ANCA ). cspccilicamcntc o 

cANCA. o diagn6stico da GW era exclusivamente 

anatomopatol6gico. Actual mente, quando as altcrac6cs 

clinicas sao consistentes e existc urn cANCA positivo. 

a ｣ ｯｭｰｭｶ｡ｾ｡ｯ＠ histo16gico pode nao ser necessaria 

( 1.2). dado a alta cspccilicidadc (> 95%) do cANCA 

nesta parologia ( 1.5 ). Existcm fundamental mente tres 

vasculitcs associadas aos ANCA: a GW. a sindromc de 

Churg-Strauss c a poliangcitc microsc6pica. As duas 

ultimas associam-sc habitualmcnte ao pANCA que 

csporadicamcmc podc scr positivo na GW ( 1 ). 

CASO CLiNJCO 

Mulhcr de 24 anos de idadc. ｲ ｡ｾ｡＠ branea, emprcga­

da de escrit6rio, gravida de 3 I semanas, aparcntcmcn­

tc assintomatiea ate as 12 scrnanas de gcstac;ao. altura 

em que iniciou queixas de artralgias migrat6rias das 

pcqucnas e grandes ｡ｲｴｩ｣ｵｬ｡ｾｯ｣ｳＬ＠ paroxisticas, scm 

outros sinais intlamat6rios. 

As 30 semanas de ｧ｣ｳｴ｡ｾ｡ｯＮ＠ rcfcriu astcnia ligci ra 

c lesoes cuta.neas puncti lorrnes nos membros inferio-
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res. Aproximadamente 3 dias antes do internamento, 

estando gravida de 32 semanas, iniciou subitamente 

tosse seca a que se associou posteriormente expectora­

cao hcmoptoica franca. Negava ate ai febre, dispneia, 

pieira, expectoracao mucopurulenta ou toracalgia. 

Rccorreu ao medico assistente tendo iniciado antibioti­

coterapia (amoxicilina}, registando-se porem urn 

agravamento progressivo e rapido das queixas, surgin­

do dispneia. A doente foi intcmada num Hospital 

Distrital, sendo transferida de imcdiato para o nosso 

Hospital. 

Ao cxame objectivo apresentava-se apiretica, com 

palidcz da pele e mucosas, taquicardica, normotensa, 

polipneica e cianosada. Na auscultacJio pulmonar tinha 

fervores subcrepitantes nos 2/3 inferiores dos 2 

hcmitorax. 0 abdomen era compatfvel com gestacao 

de 32 semanas, sem reacc;ao peritoneal e nos membros 

inferiores observavam-se petcquias. 0 restante examc 

objectivo era normal. 

A gasometria arterial revelou insuficiencia respira­

t6ria parcial grave (p 0 2 - 50 mmHg) que era refracta­

ria a oxigenoterapia, havcndo necessidade de submeter 

a doente a ventilacao mecanica. Por agravamento do 

cstado clfnico realizou-se cesariana de urgencia. 

No Rx toracico observavam-sc imagens de hipo­

transparcncia heterogeneas di fusas e bilaterais que 

poupavam OS vertices (Fig. I). 

0 hemograma revelava anemia normocitica 

normocr6mica acentuada(Hb de 6,4 gr/dl), leucocitosc 

com neutrofilia. sem eosinofilia e scm trombocitope­

nia. 0 estudo da coagulacao era normal bern como a 

bioquimica geral. A urina tipo II mostrou hematUria e 

proteinuria. 0 caso foi interpretado inicialmente como 

o de uma pneumonia bilateral hipoxemiante, tendo-se 

iniciado antibioticoterapia de largo espectro (eritromi­

cina e ceftriaxone) efectuando hemoculturas seriadas, 

urocultura, exame bacteriol6gico da ･ｸｰ･｣ｴｯｲ｡ｾ｡ｯ Ｌ＠

serologia para Chlamydia, Mycoplasma. Legionella, 

Coxiella, CMV, E. Barr, HfVI e HIV2 que foram 

negativos. 

Perante urn quadro compativel com hemorragia 

alveolar ( clinica, radiologia e laborat6rio) e simultanea­

mente existir hematUria e proteinuria assintomaticas, 
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Fig. 1 - Rx T6rax PA 

iniciou-se ｩｮｶ･ｳｴｩｧ｡ｾｙｩｩｏ＠ nessc sentido. 

Os anticorpos (a.c) anti ADN sm e ds, ANA, SSa, 

SSb, RNP, Factor reurnatoide eRA test foram negati­

vos, estando OS niveis de c3. c4 e CHwo normais, 

permitindo assim excluir conectivopatias susceptiveis 

de provocar este quadro (nomeadamente o Lupus 

Eritematoso Disseminado ). 0 a.c anti membrana basal 

foi negativo (excluindo a hip6tese de Sindrome de 

Goodpasture). Para despiste de vasculites, pediram-se 

os a.c pANCA (metodo da proteinase 3 especifica) c 

cANCA: o primeiro foi negativo, porem o cANCA 

revelou-se POSITIVO, permitindo obtero diagn6stico 

de Granulomatose de Wegener. 

As hip6teses diagn6sticas de Sindrome de Churg­

-Strauss e toxicidade a drogas foram afastadas pela 

inexistencia de hist6ria clfnica compativel. 

A doente iniciou corticoterapia e ciclofosfamida 

com ｲ･ｳｯｬｵｾｯ＠ clinica e radiol6gica progressiva da 

hemorragia alveolar. Realizou ainda broncofibrosco­

pia com bi6psia bronquica que foi inconclusiva; 
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lavado broncoalveolar compativel com hemorragia 

alveolar; bi6psia da mucosa nasal que mostrou peque­

no vaso com capilarite aguda. A TAC toracica mostra­

va a nivel do parenquima pulmonar, discretas areas em 

vidro despolido com distribuifYaO multi focal, bilaterais, 

bern como pequenas zonas de condensayao nomeada­

mente no segmento apical do lobo inferior direito e 

lingula (traduzindo reabsoryao de hemorragia alveo­

lar), nao apresentando quaisquer outras alteray6es. No 

sedimento urinario a fresco detectaram-se cilindros 

eritrocitarios e a urina de 24 horas revelou proteinUria 

(0.88 gl24h) com urna clearance de creatinina normal. 

Resumindo, descreve-se urn caso cHnico de OW 

cuja forma de ｡ｰｲ･ｳ･ｮｴ｡ｾｯ＠ inicial foi a de uma hemor­

ragia alveolar grave numa gravida de 32 semanas. 

Apesar de assintomatica do ponto de vista renal, 

existia envolvimento deste orgao traduzido por protei­

nuria e cilindros eritrocitarios. 

Presentemente a doente mantem terapeutica com 

ciclofosfamida e prednisona, niio apresentando qual-
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Fig. 2 - Rx 16rax PA 

quer sintomatologia, pcrsistindo porcm uma protcintl­

ria assintomatica. A sua radiografia toracica actual nao 

rcvela alteray6es (Fig. 2). 

OISCUSSAO 

A nova classi ficayao El.K bern como a dcscobcrta 

dos a.cANCA, particularmcmc o cANCA, que possui 

clcvada espcciticidadc na GW vicrarn rc' olul:ionar o 

diagn6stico desta cntidadc ( 1.2 ). 

Esta doentc aprcscntava urn quadro clinico com 

cnvolvimento pulmonar. renal. articular c cutanco c 

urn cANCA posi tivo. Outras patologias susccptivcis 
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de causar hernorragia alveolar c compromisso renal 

foram succssivamente cxcluidas pela negatividade dos 

cxamcs auxiliares realizados ou hist6ria clinica incom­

pativel. A hemorragia alveolar maciya como apresen­

tayao inaugural e principal da GW nao e habitual 

(6.7.8,9), contudo o que toma cste caso uma raridade e 
o facto das manifestay6cs iniciais surgirem durante a 

gravidez. 

Estao descritos ate a data, na literatura mundial 

consultada, 5 casos clinicos de GW inicialmente 

diagnosticados durante a gravidez (10,11,12,13). Os 

autorcs destes casos levantam a hip6tese duma provavel 

rclayao entre a gravidez c o dcsencadear e ou recidivar 

da GW, que nao conseguem fundamentar (10,11,13). 
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