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B¥ Relato de caso

Infiltracao peribroncovascular na
granulomatose de Wegener - aspectos
na tomografia computadorizada

Peribronchovascular infiltration in Wegener’s granulomatosis -
computed tomography findings
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RESUMO

Descritores: granulomatose de Wegener, tomografia.

ABSTRACT

Keywords: Wegener granulomatosis, tomography.

Neste trabalho sao apresentados 2 casos de granulomatose de Wegener, um deles numa paciente feminina, de 48 anos, e o outro
num homem de 52 anos, ambos cursando com consolidagoes ao longo dos feixes broncovasculares centrais. O objetivo foi apresentar e
discutir os aspectos radiolégicos observados, particularmente os achados na tomografia computadorizada de alta resolucao.

In this paper are presented 2 cases of Wegener’s granulomatosis, one of them a female, 48 years old; and another male, 52 years old,
both of them showing consolidation along the central portion of the peribronchovascular sheat. The purpose was to evaluate and discuss
the radiological appearance, particularly the high resolution CT findings.

Introducao

A granulomatose de Wegener (GW) é uma vasculite
granulomatosa necrosante', que classicamente afeta
com maior freqliéncia o aparelho respiratério superior,
o parénquima pulmonar e os rins 4.

As manifestacoes toracicas mais comuns incluem
nédulos ou massas (solitarios ou mdltiplos), cavidades,
infiltrados localizados, consolidacoes e complicagoes

infecciosas decorrentes da terapia'. Achados menos
comuns incluem linfonodomegalias, doenca traqueo-
bréonquica, doenga pleural’*®, e espessamento
peribroncovascular®.

Neste trabalho sao apresentados 2 casos que
cursaram com padrao de consolidagdes de distribuicao
peribroncovascular central nas tomografias
computadorizadas (TC) do térax.
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Relato dos casos

Caso 1

Fig.1- Em A, corte com janela para parénquima pulmonar, mostran-
do consolidacées com distribuicao peribroncovascular, nas regiées
centrais dos pulmées. Em B e C, janelas para mediastino, onde
se observa melhor o aspecto de brénquios prévios de permeio as
lesées, e formagbes pseudo-nodulares, decorrentes de dreas onde
a infiltragdo peribroncovascular foi cortada no sentido transversal.

—

Paciente feminina, de 48 anos, foi encaminhada
ao hospital com queixas de otalgia e rinorréia purulenta,
além de massa na fossa nasal direita. Fez bidpsia da
massa, que foi sugestiva de GW. Apresentou, em
seguida, quadro de febre, tosse com hemoptdicos, dor
tordcica e dispnéia. Os exames radiolégicos
evidenciaram consolidagbes parenquimatosas com
distribuicao peribroncovascular (figura 1). Bidpsia
pulmonar a céu aberto foi compativel com GW. A
pesquisa de C-Anca foi positiva. Paciente foi tratada
clinicamente, com expressiva melhora dos sintomas.

Caso 2

Paciente masculino, de 52 anos, com queixas de
dispnéia ha 2 meses. Associado ao quadro refere
fraqueza, inapeténcia e perda de peso (cerca de 10
quilos). H& uma semana comegou a apresentar coriza
hialina, tosse produtiva e febre. Radiografia do térax
(figura 2) e TCAR (figura 3) mostraram consolidagoes
com distribuicao peribroncovascular. Evoluiu com queda
gradativa do estado geral, anemia e insuficiéncia renal
aguda, culminando com o ébito. Foi realizada a
necrépsia, a qual demonstrou miltiplas lesdes de arterite
granulomatosa supurativa, compativeis com GW,
comprometendo coragao, figado, bago, pancreas, supra-
renais, linfonodos, préstata, bexiga e pele. Nos pulmdes,
as lesbes se apresentavam principalmente em localizacao
peribronquica, com extensa necrose, infiltrado
inflamatério agudo e raras células gigantes. No intestino
observou-se arterite necrotizante associada a trombose,
que levou a um infarto éntero-mesentérico difuso,
responsavel pela causa imediata do 6bito.

Fig. 2 - Radiografia do térax em péstero-anterior, mostrando
consolidagées nas regides axiais dos pulmées, com
broncogramas aéreos, se distribuindo ao longo dos feixes
peribroncovasculares.
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Figura 3 - Em A e B, cortes com janela para parénquima
pulmonar, feitos no tergo médio dos pulmées, mostrando bem
as consolidagbes com broncograma aéreo, distribuidas ao
longo dos feixes broncovasculares, nas regides centrais dos
pulmées. Em C, corte nas bases pulmonares, mostrando que
as lesées assumiram aspecto “pseudo nodular escavado”, ja
que nestas regides os brénquios tém trajeto mais vertical.

Discussao

A granulomatose de Wegener é uma vasculite
necrosante que predomina nos vasos de pequeno e
médio calibres, cursando com formacao de granulomas
intra e extravasculares'”®. No caso dos pulmoes,
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postula-se que os granulomas sejam secundérios a
vasculite, que leva a hemorragia na parede do vaso,
oclusao trombética e infarto pulmonar’.

Clinicamente, as manifestagoes pulmonares mais
comuns sdo tosse, dispnéia leve, hemoptise e dor
tordcica. As manifestagbes sistémicas mais freqlientes
sao febre e perda de peso. Alguns pacientes podem
ser assintomaticos’. Quando nao tratada, a doenca em
geral segue um curso clinico rapidamente progressivo,
tendo um mau prognéstico. Atualmente, contudo, com
o uso de terapias citotoxicas, este curso clinico tem
sido dramaticamente alterado*

A tomografia computadorizada, especialmente a
TC de alta resolugao (TCAR), é o melhor método de
imagem para avaliar o comprometimento pulmonar
na GW?°. O aspecto mais tipico é a presenca de
mdltiplos nédulos e massas de contornos irregulares,
que variam de poucos milimetros a 10cm de diametro,
e tém uma distribuigao aleatéria, sem predominancia
por nenhuma regidao pulmonar especifica®'%'2. Eles
podem ser solitarios, em geral tém margens irregulares,
e quase todos os nédulos maiores que 2 cm de
diametro apresentam escavagbes na TC>*3,

As consolidagdes sdo o segundo aspecto mais
comum, podendo ser um achado isolado ou serem
vistas em associagdo com ndédulos pulmonares.
Geralmente tém uma distribuicdo varidvel, podendo
ser segmentares ou difusas’?.

Opacidades em vidro fosco podem ser observadas
na doenga em atividade, e geralmente representam
alveolite ou hemorragia®. Na presenca de consolidagoes
e opacidades em vidro fosco, a possibilidade de
infeccao também deve ser cogitada, especialmente nos
pacientes em terapia imunossupressora. O
preenchimento dos espagos alveolares por exsudato
inflamatério decorrente de processos infecciosos pode
causar confusao com os casos de GW fulminante, com
preenchimento parcial ou difuso por sangue’'31*,

Outros achados menos comuns sao o sinal do halo,
o espessamento de septos interlobulares, as bandas
parenquimatosas, o comprometimento da traquéia e
bronquios, com estenose e/ou atelectasia, as
linfonodomegalias e a doenga pleural (derrame,
espessamento, ou pneumotoérax)*>°.

O diagnoéstico da granulomatose de Wegener,
tanto na crianga como no adulto, é geralmente
realizado por meio de estudo histopatolégico de
material obtido por bi6psia’. Os dados clinicos e
laboratoriais sdo inespecificos e devem ser considerados
como complementares ao resultado da analise
anatomopatolégica™. Entretanto, alguns autores
defendem que, na impossibilidade de se realizar
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biépsia, o diagnostico pode ser baseado na associacao
de manifestagoes clinicas tipicas e na presenca de
anticorpos contra componentes citoplasméticos de
neutréfilos e mondcitos (c-ANCA positivo)'.

Quanto ao diagndstico histopatolégico, o melhor
tecido a ser avaliado é o pulmonar, sendo geralmente
obtido por meio de biépsia pulmonar a céu aberto®'”.
Pode-se observar areas focais de processo inflamatério
ativo, com granulomas e vasculite necrosante
multifasica®'>. A demonstracdo de vasculite necrosante
é considerada por varios autores como o fator
diagnéstico mais importante®. A bidpsia pulmonar
transbronquica é de pouca utilidade, em virtude do
cardter difuso das lesdes e do pequeno tamanho dos
fragmentos obtidos'”.

O diagnéstico anatomopatoldgico é realizado
através da identificagdo dos granulomas extravasculares
(caracterizados por necrose serpiginosa, células
epitelidides e células gigantes de Langerhans ou de
corpo estranho), acompanhados de vasculite
granulomatosa ou inespecifica'>. Vale ressaltar que,
eventualmente, as alteragdes granulomatosas podem
nao ser notadas ou estarem ausentes, e os granulomas
caracteristicos s6 sao observados em cerca de um tergo
dos pacientes ao exame histolégico™.

Nos pulmées podem ser observados nédulos
necréticos com reagdo granulomatosa, localizados
muito préximos as artérias e veias de médio calibre'.
Os vasos afetados apresentam ao exame histoldgico
vasculite necrosante, traduzida por oclusao trombética,
hemorragia e infiltragdo da parede vascular por células
inflamatérias, com evidéncias de necrose fibrindide e
microabscessos murais'. Na fase de cura observa-se
fibrose vascular e perivascular proeminente, o que
explica a espiculagdo perinodular e as estrias densas'.

Nas vias aéreas proximas aos vasos acometidos
h& uma acentuada inflamacao cronica circunferencial,
que pode evoluir com fibrose, estreitamento luminal e
atelectasias. No parénquima pulmonar distal a estes
bronquios pode ser observada bronquiolite obliterante®.

O envolvimento da arvore traqueobrdénquica
ocorre em aproximadamente 60% dos casos e inclui
traqueobronquite ulcerada, com ou sem pseudotumor
inflamatorio, e estenoses subglética, traqueal e
bronquica. As estenoses nas vias aéreas podem ser
produzidas por lesdes ulceradas ativas, pseudotumores
inflamatérios, fibrose, traqueomalacia ou bronquio-
malacia. Estridor, dispnéia, chiado, hemoptise e
pneumonia pés-obstrutiva sao as manifestagoes clinicas
mais comuns'.

Comprometimento brénquico foi observado em
40% (n=12) dos pacientes estudados por Maskell e

cols*. Quatro tinham dilatagdes bronquicas associadas
as lesdes do parénquima, trés tinham bronquiectasias,
e cinco tinham espessamento das paredes bronquicas.
Alguns pacientes podem apresentar uma
distribuicao peribronquica das lesoes, estando associadas
a espessamento do intersticio peribroncovascular'=*¢1%,
Papiris e cols®, estudando 14 casos, encontraram
espessamento de bainhas broncovasculares em 5 (36%).
A luz brénquica se apresentava estendtica, mas nao
ocluida. Este aspecto foi atribuido a infiltrado
inflamatério e/ou granulomas surgindo no tecido
conjuntivo intersticial axial. De fato, granulomas
surgindo no tecido conjuntivo e independentes dos
vasos sao descritos em fases precoces da doenca®. Weil
e cols?, estudando 10 casos, encontraram marcado
espessamento peribroncovascular em 2 pacientes.
Foo e cols® publicaram relato de caso alertando
especificamente para a distribuicao broncovasocéntrica
das lesoes, ressaltando duas caracteristicas: a) a vasculite
parecia ter uma distribuicao longitudinal ou linear, mais
que segmentar, ao longo do curso dos vasos envolvidos,
e a via aérea adjacente exibia marcada inflamagao
cronica circunferencial, com discreta ectasia; e b)
bronquiolite obliterante era acentuada no parénquima
adjacente. A causa da inflamagao da via aérea nao foi
especificada; ela podia tanto refletir infecgao
oportunistica como uma extensao da doenca de base.
O padrao de espessamento da bainha conjuntiva
peribroncovascular ja foi descrito numa série de outras
doencas, tanto de natureza inflamatéria como
neoplasica. As consolidagbes com esta distribuicdo,
contudo, sdo muito menos freqlentes, tendo como
principal diagnéstico diferencial os linfomas®®.
Embora o espessamento peribroncovascular como
forma de apresentacdo da doenga ja tenha sido
descrito, ndo encontramos na literatura nenhum relato
de granulomatose de Wegener se apresentando com
padrao semelhante ao dos nossos casos, com
consolidagoes distribuidas ao longo dos feixes
broncovasculares, comprometendo mais extensamente
as regides centrais dos pulmoes.
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