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Resumo

Vasculites pulmonares são doenças raras, mas com grande possibilidade de produzir morbimortalidade nos 
indivíduos acometidos, não somente pela sua potencial gravidade multisistêmica, mas também por seu diagnóstico 

meios de investigação - incluindo ANCA (anticorpo antineutrofílico citoplasmático), reconhecendo suas vantagens e 
-

so. Atenção às resultantes clínicas é fundamental no acompanhamento de longo curso destes pacientes.

Vasculítica.

Summary

Pulmonary vasculitis are rare illnesses, although possessing substantial morbi-mortality in affected indivi-
duals, not only due to its multisystemic nature, but also because of commonly delayed diagnosis.  Disease pattern 
recognition that remind us of that group of diseases, and the use of modern investigation methods – including ANCA 
(anti-neutrophil cytoplasmic antibodies), with the knowledge of its pros and cons, are key features if the state of 
the art therapeutic modalities are to be properly used with success.  Attention to clinical outcomes is fundamental 
in the long range management of these patients.
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O termo vasculite pulmonar designa literalmente 
um grupo heterogêneo de entidades clínico-patológicas 

destruição da parede vascular e eventual perda da inte-
gridade do vaso e sangramento, ou necrose tissular is-

uma manifestação de uma doença sistêmica causada por 
-

cos (1). 

Apesar de algumas doenças vasculíticas poderem 
se apresentar de forma clássica e, portanto, facilmente 

-
dros comuns superponíveis entre as diversas nosologias, 

a apresentação inicial, com proeminência constitucional 
(febre, mal estar, poliartralgias, polimialgias, etc.) con-
duza a avaliação na direção de infecção oculta ou mes-
mo neoplasia, somente sendo considerado o diagnóstico 
de doença de autoimunidade, incluindo vasculites, com 

-
cientes com doenças de autoimunidade não podem ser 

meses de acompanhamento médico (2), não se sabendo 

Neste momento é importante separar as vasculi-

é essencialmente ligado ao fenótipo clínico dominante. 
-
-

cie de resposta comum ao tratamento imunossupressor 

história natural e resposta terapêutica bem diversas (1).

Epidemiologia

Estas entidades são bastante incomuns a raras, 
com estatísticas norte-americanas evidenciando incidên-
cia de 0,02 até 0,1/1.000 pessoas por ano, tornando o 
meio médico menos familiarizado com estes diagnósticos. 
(tabela 1).  Apesar disto, estas doenças carregam risco de 
mortalidade até 2,6 vezes mais elevada em comparação 
com a população em geral, com fatores de pior prognós-

atividade de doença, hemorragia alveolar, envolvimento 
cardíaco e positividade sorológica do teste da Proteina-
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também de imprecisão pela transformação da nomencla-

do tempo. 

-
-

resultantes adversas.  

Cenários Clínicos

-

receba um curso de tratamento antibiótico empírico, pre-
sumindo-se síndrome infecciosa, estando o médico alerta 
se o curso da resposta terapêutica não for o esperado.  O 

torácico, incluindo envolvimento multilobar, pleural, ou 
-
-

-
nósticos alternativos, incluindo as vasculites pulmonares. 
Como a apresentação destas doenças incomumente se-
gue a “via clássica” (evidenciando os sinais e sintomas 

-
dos ou associados, seriam (5,6): 

- A) Hemorragia alveolar

- C) Nódulos ou cavidades pulmonares
- D) Glomerulonefrite

superior

- H) Síndrome Pulmão-Rim (em geral, associação 
entre lesão pulmonar e glomerulonefrite)

-
lomatose com Poliangiite)

- J) Doença multisistêmica (associação concomi-
-

piratório).

Tabela 1. 
-

tes no seu diagnóstico diferencial (4).
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de alta dose de corticoterapia (casos de Granulomatose 
Eosinofílica com Angiíte).

Nesta revista, encontraremos discussão mais es-
-

culites pulmonares no artigo capitaneado pela Dr. Ana 
Beatriz Bacchiega, como também um aprofundamento 

-
ças pelo Dr. Luiz Paulo Loivos. 

Testes Diagnósticos

-
-

medicamentosas), evidenciar comprometimento renal in-

no estadiamento de gravidade clínica, como miocardio-
patias, acometimento do sistema nervoso central, e etc. 

FAN (fator anti-nuclear) e complemento, poderiam ser 
-

lagenoses, e crioglobulinas (com suas diversas causas) 
respectivamente (7).  A avaliação por imagem torácica 

-
putadorizada multi-canais.  Em geral, percebem-se mais 

trazer a possibilidade de vasculites pulmonares à tona. 
Por outro lado, a presença de dominante linfonodomega-
lia intratorácica não é comum nestas patologias. O cená-
rio clínico determinará a necessidade de complementação 

modalidades (5), como discutido pelo Dr. Guis Saint-Mar-

avaliação de vasculite pulmonar se resume na possibilida-

lavado broncoalveolar é característico), inspeção das vias 

-
ciosas em indivíduos imunossuprimidos pelo tratamento 

-
ralmente uma boa alternativa diagnóstica em processos 

pulmonar obtida neste procedimento, não possibilitando 
-
-
-

do por substancial evidência sorológica.  Em geral devem 

-

ou por cirurgia torácica (vídeo-assistida) tem maior pro-

(5), conforme discutido no capítulo da Dra. Alessandra 
Nascimento nesta revista.  

Teste de Anticorpos Anti-Neutrofílicos 
(ANCAs)

-

tipo ANCAs (Anti-neutrophil Cytoplasmic Antibodies, ou 
na tradução em língua Portuguesa: anticorpos contra 

subgrupo de doenças vasculíticas sistêmicas (denomina-

vasos sanguíneos. Desde a década de 1980, dados clíni-
cos e laboratoriais apontam para estes auto-anticorpos 

células como etiopatogênicos de vasculites em vasos de 
-

frológica (9,10).  Provavelmente estes auto-anticorpos 

endotélio vascular, com a manifestação clínica eventual 
dependendo de elementos moduladores genéticos e am-
bientais ainda não claramente descritos (11). Estes testes 

-
cia Indireta e ELISA (imunoabsorção ligada à atividade 

-
cia indireta) é notadamente mais sensível e serve para 

-
saios clínicos (12,13). Estes antígenos são proteinase 3 

-
-

são de três tipos:

1) c-ANCA: realce de mancha difuso pelo citoplas-
ma, mais propriamente relacionado ao anticorpo anti-
-PR3.

2) p-ANCA: realce de mancha perinuclear, em ver-



-
priamente relacionado ao anticorpo MPO.

estão devidamente  padronizados internacionalmente, 
com diferentes características sendo observadas, depen-

-
-

-
nica até agora.  O teste de ANCA pode apresentar alguma 

(antiga Granulomatose de Wegener), com a positividade 
essencialmente citoplasmática (padrão c-ANCA), desco-
berto ser relacionado a anticorpos contra um componente 

-
drão perinuclear citoplasmático (padrão p-ANCA), menos 

-
vavelmente ligado a anticorpos direcionados contra outro 

A população alvo destes testes é crítica no seu de-
sempenho diagnóstico, portanto seu uso deve ser bem 

“processos vasculíticos”. Seu uso em rastreamento popu-
-

Em determinados cenários clínicos, estes testes poderiam 
-

casos bem sugestivos de granulomatose com angiíte e 
franca positividade do c-ANCA (anti-PR3).  Nesta situa-
ção, é importante também atentar para a tabela acima 

-
dentes de determinado tipo de vasculite primária acome-
tendo o sistema respiratório, em casos de negatividade 

-
ção de tecido (biópsia) ainda se fará necessária (5).  Não 

-

em relação à monitorização destes testes, sem a devida 
correlação clínica, na tentativa de se “abortar” crise ainda 
não manifesta.  Portanto, o diagnóstico de recorrência de 
atividade de doença ainda é clínico, apoiado ou não pela 
sorologia (14). 

Terapêutica

-
-

longadas, e seus efeitos colaterais em altas doses eram 
ainda piores (18).  Portanto, evoluiu-se para estratégia 

rápida remissão através de medicação imunossupresso-
ra combinada, tornando-se esteio da conduta 
nestas doenças (5). A recomendação de tra-
tamento, ou seja, sua “agressividade” em ter-
mos de imunossupressão depende de uma boa 
avaliação de gravidade (estadiamento), incluin-

de função de algum órgão.  Os fatores mais 
importantes neste sentido parecem ser (19): 

-
rulonefrite); 

-
morragia alveolar). 

O “tempo” do processo patológico, referindo-se à 
rapidez da evolução clínica, antes e depois de iniciado 
tratamento, incluindo refratariedade não antecipada, é 
também elemento fundamental na decisão da abordagem 

-
fundadas nesta revista, no capítulo liderado pela Dra. Ma-
nuella Lima Ochtrop.

Resultantes Clínicas
 

Tabela 2.
16,25)

Anti-PR3 = anti-proteinase 3
c - ANCA = ANCA Citoplasmático
p - ANCA = ANCA Perinuclear
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grupo de doenças, e o acompanhamento continuado é 
fundamental neste grupo de pacientes. Importante lem-

pode ser devida a:
i)  Susceptibilidade aumentada pelo 

da face, insuf. renal, etc.), associada ou não à terapia 
-

eventualmente testes terapêuticos. 
ii) Toxicidade Medicamentosa. Diagnóstico di-

maiores no provável aumento transitório da imunossu-

tenha bastante familiaridade com seus efeitos adversos e 

iii) Atividade de doença. Também denominado 
relapso ou recorrência de atividade. Depois de infecção, 

-

iv) 
estes pacientes parecem estar mais susceptíveis a proces-
sos tromboembólicos (21) e neoplasias relacionadas ao 

Cerca de metade dos pacientes portadores de 
vasculites primárias sofrem algum relapso, apesar do uso 
correto da terapia supressora.  Estes relapsos tendem a 
se manifestar da mesma forma clínica da apresentação 
inicial, mas podem variar e afetar órgãos ainda não en-
volvidos no processo de doença, necessitando de muita 
atenção do clínico responsável (6). Dados laboratoriais 

-
ção de atividade de doença vasculítica, seriam elevação 

-

-
dade das doenças vasculíticas esteja seguindo o caminho 
das colagenoses, com redução por causas multifatoriais: 
diagnósticos mais precoces, disponibilidade de tratamen-

clínico avançado (22).   Dados de mortalidade em doen-

serem diretamente relacionados à atividade da doença, 

tratamento (23).  Desta forma, assumem proeminência 
-

diovascular, oncológicas, infecciosas e mesmo eventos 
adversos farmacológicos pela natureza e miríade de inte-
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