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CASO CLINICO/CLINICAL CASE

Gravidez e granulomatose de Wegener:

um caso clinico

Pregnancy and Wegener granulomatosis: a case report
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RESUMO

A granulomatose de Wegener (GW) é uma
vasculite com manifesta¢oes multissistémicas, atin-
gindo frequentemente o aparelho respiratorio, e o
rim.

Descreve-se um caso clinico cuja manifestagao
inaugural da doenga ocorreu no pulmao (hemorragia
alveolar difusa) numa mulher gravida, situagao esta
pouco frequente. A doente apresentava envolvimento
renal assintomatico. O diagndstico baseou-se num
quadro clinico coerente com envolvimento do pul-
mao e rim e na existéncia 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
first symptoms of WG (a severe pulmonary hemor-
rage) appeared in a pregnant woman, which is a rare
situation.

The patient had 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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INTRODUCAO

A GW ¢ uma vasculite sistémica com manifesta-
¢des clinicas variadas, Existem trés localizagbes
preferenciais da doenga: uma localizagdo respiratoria
alta que inclui o ouvido ¢ as vias acreas superiores; o
pulmao e o rim (1,2).

Desta constatagao surgiu a classificagdo ELK (ear,
lung and kidney) em Portugués ouvido, pulmao ¢ rim
(1.34). Varias combinagdes sdo possiveis, podendo o
doente ter um ou mais sistemas atingidos que; mais
frequentemente, $30 as vias acreas superiores ¢ o
pulmio No sistema E. orgaos como o ouvido, o nariz,
0 5€i0s perinasais, a trompa de Eustaguio, o 8° par
craniano, a laringe, a traqueia ¢ os mastoides sao
passiveis de envolvimento, resultando, dai, ‘@ mais
diversificada sintomatologia. Também o envolvimento
neurologico; cutaneo, ocular ¢ musculoesquelético,
entre outros; podem ocorrer.

Anteriormente a descoberta dos anticorpos antineu-
trofilicos citoplasmaticos (ANCA), especificamente o
CANCA, o diagnostico da GW cra exclusivamente
anatomopatologico. Actualmente, quando as alteragoes
clinicas sdo consistentes ¢ existe um cANCA positivo,
a comprovagdo histologica pode ndo ser necessdria
(1.2). dado a alta especificidade (> 95%) do cANCA
nesta patologia (1.5). Existem fundamentalmente trés
vasculites associadas aos ANCA: a GW, a sindrome de
Churg-Strauss e a poliangeite microscopica. As duas
ultimas associam-sc habitualmente ‘a0 pANCA que
esporadicamente pode ser positivo na GW (1).

CASO CLINICO

Mulherde 24 anos de idade; raga branca, emprega-
da de escritorio, gravida de 3| semanas, aparentemen-
te assintomatica até as |12 semanas de gestagao, altura
em que iniciou queixas de antralgias migratorias das
pequenas e grandes articulagdes, paroxisticas; sem
outros sinais inflamatérios.

As 30 semanas de gestagio, referiuastenia ligeira
¢ lesdes cutaneas punctiformes nos membros inferio-
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res. Aproximadamente 3 dias antes do internamento,
estando gravida de 32 semanas, iniciou subitamente
10Sse seca a que se associou posteriormente expectora-
¢ao hemoptoica franca. Negava até ai febre, dispneia,
pieira, expectoragao mucopurulenta ou toracalgia.
Recorreu ao médico assistente tendo iniciado antibioti-
coterapia (amoxicilina), registando-se porém um
agravamento progressivo ¢ rdpido das queixas, surgin-
do dispneia. A doente foi internada num Hospital
Distrital, sendo transferida de imediato para o nosso
Hospital.

Ao exame objectivo apresentava-se apirética, com
palidez da pele e mucosas, taquicardica, normotensa,
polipneica e cianosada. Na auscultagao pulmonar tinha
fervores subcrepitantes nos 2/3 inferiores dos 2
hemitorax. O abdomen era compativel com gestagao
de 32 semanas, sem reacgio peritoneal ¢ nos membros
inferiores observavam-se petéquias. O restante exame
objectivo era normal.

A gasometria arterial revelou insuficiéncia respira-
toria parcial grave (p O, = 50 mmHg) que era refractd-
ria & oxigenoterapia, havendo necessidade de submeter
4 doente a ventilagao mecanica. Por agravamento do
estado clinico realizou-se cesariana de urgéncia.

No: Rx tordcico observavam-se imagens de hipo-
transparéncia heterogéneas difusas e bilaterais que
poupavam os vértices (Fig. 1).

O hemograma revelava anemia normocitica
normocromica acentuada(Hb de 6,4 gr/dl), leucocitose
com neutrofilia, sem eosinofilia ¢ sem trombocitope-
nia. O estudo da coagulagao era normal bem como a
bioquimica geral. A urina tipo Il mostrou hematria ¢
proteintiria. O caso foi interpretado inicialmente como
0 de uma pneumonia bilateral hipoxemiante, tendo-se
iniciado antibioticoterapia de largo espectro (eritromi-
cina e ceftriaxone) efectuando hemoculturas seriadas,
urocultura, exame bacteriologico da expectoragao,
serologia para Chlamydia, Mycoplasma, Legionella,
Coxiella, CMV, E. Barr, HIV1 ¢ HIV2 que foram
negativos.

Perante um quadro compativel com hemorragia
alveolar (clinica, radiologia e laboratério) e simultanea-
mente existir hematria e proteinria assintomaticas,
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Fig. 1 - Rx Torax PA

iniciou-se investigagao nesse sentido.

Os anticorpos (a.c) anti ADN sm e ds, ANA, SSa,
SSb, RNP, Factor reumatoide ¢ RA test foram negati-
vos, estando os niveis de C;, C; e CH,y normais,
permitindo assim excluir conectivopatias susceptiveis
de provocar este quadro (nomeadamente o Lupus
Eritematoso Disseminado). O a.c anti membrana basal
foi negativo (excluindo a hipétese de Sindrome de
Goodpasture). Para despiste de vasculites, pediram-se
os a.c pANCA (método da proteinase 3 especifica) e
cANCA: o primeiro foi negativo, porém o cANCA
revelou-se POSITIVO, permitindo obter o diagndstico
de Granulomatose de Wegener.

As hipdteses diagndsticas de Sindrome de Churg-
-Strauss e toxicidade a drogas foram afastadas pela
inexisténcia de histéria clinica compativel.

A doente iniciou corticoterapia e ciclofosfamida
com resolugdo clinica e radioldgica progressiva da
hemorragia alveolar. Realizou ainda broncofibrosco-
pia com biépsia bronquica que foi inconclusiva;
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lavado broncoalveolar compativel com hemorragia
alveolar; biépsia da mucosa nasal que mostrou peque-
no vaso com capilarite aguda. A TAC toracica mostra-
va anivel do parénquima pulmonar, discretas areas em
vidro despolido com distribui¢ao multifocal, bilaterais,
bem como pequenas zonas de condensagao nomeada-
mente no segmento apical do lobo inferior direito e
lingula (traduzindo reabsor¢ao de hemorragia alveo-
lar), ndo apresentando quaisquer outras alteragoes. No
sedimento urindrio a fresco detectaram-se cilindros
eritrocitarios e a urina de 24 horas revelou proteintria
(0.88 g/24h) com uma clearance de creatinina normal.

Resumindo, descreve-se um caso clinico de GW
cuja forma de apresentagao inicial foi a de uma hemor-
ragia alveolar grave numa gravida de 32 semanas.
Apesar de assintomdtica do ponto de vista renal,
existia envolvimento deste orgio traduzido por protei-
nuria e cilindros eritrocitérios.

Presentemente a doente mantém terapéutica com
ciclofosfamida e prednisona, nao apresentando qual-
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Fig. 2 - Rx

quer sintomatologia, persistindo porém uma proteinu-
ria assintomatica. A sua radiografia toracica actual nao
revela alteragoes (Fig. 2).

DISCUSSAO

A nova classificagao ELLK bem como a descoberta
dos a.cANCA, particularmente 0 cANCA, que possui
clevada especificidade na GW vieram revolucionar o
diagnostico desta entidade (1.2).

Esta doente apresentava um quadro clinico com
envolvimento pulmonar, renal, articular ¢ cutineo ¢
um cANCA positivo. Outras patologias susceptiveis
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de causar hemorragia alveolar e compromisso renal
foram sucessivamente excluidas pela negatividade dos
cxames auxiliares realizados ou histéria clinica incom-
pativel. A hemorragia alveolar maci¢a como apresen-
tagdo inaugural e principal da GW nao é habitual
(6,7.8,9), contudo o que torna este caso uma raridade é
o facto das manifestagoes iniciais surgirem durante a
gravidez.

Estao descritos até a data, na literatura mundial
consultada, 5 casos clinicos de GW inicialmente
diagnosticados durante a gravidez (10.11,12,13). Os
autores destes casos levantam a hipdtese duma provavel
relagao entre a gravidez ¢ o desencadear ¢ ou recidivar
da GW, que nao conseguem fundamentar (10,11,13).
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