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Avaliacao radioldgica das vasculites pulmonares
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Resumo

A vasculite pulmonar corresponde a um grupo heterogéneo de doencas e de diagnéstico dificil. Esta reviséo
aborda o papel da radiologia na avaliagao dessas entidades. Os achados de imagem sdo variados e pouco especifi-
cos na vasculite pulmonar, mas uma analise padronizada das altera¢des radiologicas pode ajudar a estreitar o diag-
nostico diferencial. Neste artigo, uma analise radioldgica baseada no tamanho dos vasos acometidos é utilizada para
classificar as vasculites primarias. A hemorragia alveolar difusa é uma das manifestacdes das vasculites pulmonares
primarias, além de varias doengas, e também é revisada neste artigo. A integracdo das caracteristicas clinicas, labo-
ratoriais e radioldgicas € importante para um diagndstico mais especifico das varias formas de vasculite pulmonar.

Descritores: Vasculite/radiografia; Doengas Pulmonares/radiografia; Tomografia computadorizada/métodos

Summary

The pulmonary vasculitides encompass a heterogeneous group of diseases and are usually hard to diagno-
se. This review addresses the role of imaging in the investigation of pulmonary vasculitis.Imaging are variable and
poorly specific in pulmonary vasculitis, but a pattern approach based on radiologic findings may help to refine or
narrow the differential diagnosis. In this article, an approach based on the size of the affected vessels is used to
classify the primary vasculitides. Diffuse alveolar hemorrhage is one of the manifestations of primary pulmonary
vasculitis, among other entities, and is also revisited in this review. Integration of clinical, laboratory, and imaging
findings is important for making a specific diagnosis of pulmonary vasculitis.
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Introducao

A vasculite pulmonar corresponde a um grupo dis-
tinto de doencas que afetam o0s vasos sanguineos pul-
monares, onde ocasionam inflamagdo celular aguda ou
cronica dentro da parede vascular, com possivel destrui-
¢do dessas estruturas e necrose do tecido pulmonar ao
redor (1).

Como a vasculite pulmonar pode ser causada por
varias doencas, e os achados radiolégicos ndo sdo es-
pecificos (2), para se chegar a um diagndstico ou, pelo
menos, estreitar o diagndéstico diferencial, a correlagdo
dos aspectos clinicos, radioldgicos e laboratoriais € fun-
damental.

Neste artigo, as apresentacdes de imagem das
vasculites pulmonares serdo abordadas de acordo com o
tamanho dos vasos acometidos, pois esse fator influencia
fortemente os aspectos clinicos e radioldgicos. Por fim,
a hemorragia alveolar difusa também é revisada, pois é
uma das manifestacdes das vasculites pulmonares prima-
rias, além de varias outras doencas.

Vasculite de grandes vasos

As vasculites de grandes vasos afetam predomi-
nantemente a aorta e seus ramos maiores. As duas en-
tidades principais sao arterite de Takayasu e a arterite
de células gigantes (ACG). Embora histologicamente se-
melhantes, essas doengas sdo consideradas distintas com
base em diversos critérios clinicos (3). No entanto, casos
mais frequentes de ACG com acometimento da aorta e de
artérias de grande calibre estdo sendo relatados, criando
uma sobreposicao crescente entre estas entidades (4). A
doenca de Behget também é organizada neste grupo, pois
pode lesionar vasos pulmonares de grande calibre.

Arterite de Takayasu

A arterite de Takayasu é uma doenca inflamatoria
idiopatica que acomete vasos de grande calibre, principal-
mente a aorta toracoabdominal e seus ramos maiores (4).
Esses processos eventualmente podem levar a estenose,
oclusdo, dilatacBes pos-estendticas e aneurismas (5). O
comprometimento da artéria pulmonar é relatado em cer-
ca de 15% dos casos, mas é raro ocorrer isoladamente.
Como a apresentacgao clinica e os resultados dos testes
de laboratorio sdo geralmente inespecificos, o diagnds-
tico dessa vasculite quase sempre depende de estudos
radioldgicos.

A radiografia de tdérax demonstra alteragbes na
fase fibrética da doenca, onde podem ser identificados
em ordem de frequéncia: contorno ondulado da aorta,
calcificacOes lineares prematuras da parede aortica, ecta-
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sia da aorta, cardiomegalia e reducdo das marcas vascu-
lares nos pulmdes (4).

A tomografia computadorizada (TC) sem contras-
te pode demonstrar aumento da densidade da parede
aortica ou da artéria pulmonar, com ou sem calcificagdo.
A infiltracdo da gordura mediastinal ao redor da aorta e
da artéria pulmonar principal pode ser encontrada como
um sinal de inflamacdo ativa (6). Na fase arterial apds a
infusao venosa do meio de contraste, € comum o espes-
samento parietal circular de 1 a 4 mm. A impregnacéo
parietal pelo contraste iodado na aorta ou artéria pulmo-
nar pode ser observada nas aquisicOes tardias e é ca-
racteristica de fase inflamatdria ativa (6,7). As alteracGes
vasculares podem acompanhar as areas de perfuséo em
mosaico no parénquima pulmonar correspondente (6,7).
Na fase fibrética da doenca de Takayasu, a TC pode mos-
trar paredes vasculares calcificadas.

A ressonancia magnética (RM) apresenta vanta-
gens em relagdo a TC para avaliagdo dos pacientes com
arterite de Takayasu, pois ndo utiliza radiacao ionizante,
0 que é uma consideragdo importante nestes pacientes,
geralmente jovens (7,8) (figura 1). Na RM, também pode
ser observada a impregnacao tardia pelo meio de con-
traste nas paredes espessadas quando ha algum grau de
atividade inflamatéria (8).

Figura 1 - Paciente de 13 anos com arterite de Takayasu. A
angiorressonancia apresenta extensas areas de estenose nos
ramos do arco aortico, aorta infrarrenal e artéria renal direita,
algumas associadas a dilatacdo pds-estenotica.
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Estudos preliminares com tomografia por emissao
de pdsitrons (PET) também tém demonstrado potencial
para avaliacdo da resposta ao tratamento ao evidenciar
atividade inflamatéria da doenca por meio do aumento da
captacdo de fluorodesoxiglicose (FDG) nas artérias aco-
metidas (9).

Arterite de células gigantes

A ACG é a vasculite mais comum de artérias de
grande e médio porte, afeta quase exclusivamente indivi-
duos com mais de 50 anos de idade e acomete predomi-
nantemente os ramos da carétida extracraniana e a aorta
(10,11).

Até recentemente acreditava-se que a ACG era
uma doenca predominantemente localizada, afetando
principalmente as artérias cranianas, particularmente a
artéria temporal, as artérias da retina e o nervo Optico.
Entretanto, a ACG esta cada vez mais reconhecida como

uma doencga vascular generalizada, com potencial para
complicagGes arteriais periféricas graves (11).

O acometimento extracraniano provavelmente
é subdiagnosticado nos pacientes com ACG classico ou
confundido com doenga aterosclerdtica em pacientes sem
arterite temporal ou sintomas tipicos dessa vasculite. A
ACG extracraniana tem sido mais frequentemente relata-
da no arco adrtico e nas artérias subclavia e axilar (11).

Nos achados histolégicos e radioldgicos, a ACG ex-
tracraniana é semelhante a arterite de Takayasu (11). A
ACG pode se apresentar com espessamento da parede ar-
terial, estenose e aneurisma (10). A aorta frequentemen-
te permanece assintomatica na fase inicial da doenca e
evolui mais frequentemente com aneurisma e dissecgéo.
Ao contrario da arteriosclerose, os aneurismas na ACG
afetam mais frequentemente a aorta toracica e parecem
ser mais propensos a disseccao (12) (figura 2).

Figura 2 - Paciente com arterite de células gigantes e dor toracica aguda. A angiotomografia apresenta espessamento parietal e dissecgdo no
arco aortico com extensdo as artérias supra-aorticas (A). A aorta estd ascendente esta aumentada de calibre e também apresenta dissecgdo (B).

Doenca de Behget

A doenca de Behget é uma vasculite multissistémi-
ca cronica que pode acometer vasos grandes, médios e
pequenos da circulagdo arterial e (ou) venosa (13).

Essa doenca € a causa mais comum de aneuris-
ma de artéria pulmonar (14) em funcdo da inflamacao
do vasa vasorum e destruicdo das fibras elasticas vascu-
lares. Na radiografia de torax, pode ocorrer alargamento
hilar ou opacidade arredondada peri-hilar decorrente de
aneurisma pulmonar. Os aneurismas pulmonares sdo usu-
almente fusiformes ou saculares, multiplos, bilaterais e
localizados nos lobos inferiores ou principais artérias pul-
monares (14) (figura 3). E frequente a trombose parcial
ou total desses aneurismas. Nos pacientes ndo tratados,
a formacdo de aneurisma pulmonar esté associada a uma
alta taxa de mortalidade (até 30% dentro de dois anos)
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(15). No entanto, ha evidéncias recentes de resolugédo
completa em até 75% dos aneurismas em pacientes com
tratamento imunossupressor (16).

O espessamento parietal dos vasos pode ser visto
na aorta e na veia cava superior em funcéo de vasculite.
A trombose da veia cava superior, muitas vezes acompa-
nhada de trombose de outras veias do mediastino, tam-
bém é relatada neste grupo de pacientes (14).

As alteragbes pulmonares parenquimatosas mais
comuns sdo opacidades alveolares subpleurais mal defi-
nidas e opacidades arredondadas ou em forma de cunha,
que representam vasculite focal e trombose dos vasos
pulmonares, resultando em infarto, hemorragia e atelec-
tasia focal (14,16).
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Figura 3 - Paciente de 25 anos com doenga de Behget. O topograma da tomografia computadorizada apresenta alargamento dos hilos pulmonares
e opacidades nodulares com predominio nas regides peri-hilares (A). A angiotomografia demonstra multiplos aneurismas pulmonares, alguns par-
cialmente trombosados (B).

Vasculite de pequenos vasos

Essa categoria de vasculite afeta os vasos menores
do que as artérias, como arteriolas, vénulas e capilares.
No entanto, a vasculite de pequenos vasos também pode
acometer vasos grandes e médios (17). Portanto, para se
considerar a possibilidade de vasculite de pequenos va-
sos, tem que se buscar caracteristicas de acometimento
vascular dos capilares e vénulas, como purpura, glome-
rulonefrite ou capilarite pulmonar (4). As vasculites de
pequenos vasos mais comuns nos adultos sdo primarias,
frequentemente associadas ao anticorpo anticitoplasma
de neutrdfilo (ANCA) e incluem trés categorias principais:
granulomatose de Wegener, sindrome de Churg-Strauss e
poliangiite microscépica. (17).

Granulomatose com poliangiite
(granulomatose de Wegener)

A granulomatose com poliangiite (conhecida tam-
bém como granulomatose de Wegener, eponimo que se
preconiza abandonar) é a mais comum das vasculites as-
sociadas ao ANCA. Pode se apresentar clinicamente com a
triade classica de acometimento das vias aéreas superio-
res, do trato respiratdrio inferior e glomerulonefrite (18).

As alteracbes de imagem mais comuns nesta
doenca (encontradas em até 90% dos pacientes) con-
sistem de nodulos pulmonares e massas (19), os quais
sao geralmente mdltiplos e bilaterais, tendem a se lo-
calizar principalmente nas regides subpleurais e menos
frequentemente nas regides peribroncovasculares. Com
a progressdo da doenca, os nodulos e massas tendem a
aumentar em tamanho e nimero, com coalescéncia por
vezes, e podem variar de milimetros a mais de 10 cm
de didmetro. Na TC, a maioria dos nédulos maiores que

2 cm apresentam escavacdo no interior. As escavagdes
geralmente tém paredes espessadas, mas podem evoluir
com reducdo de dimensOes e paredes finas ao longo do
tratamento (19). O sinal do halo na TC (halo com atenu-
acdo em vidro fosco ao redor da lesdao pulmonar) é visto
em até 15% dos casos (21) (figura 4). Nos estudos de TC
com contraste iodado venoso, a maioria dos nédulos e
massas tem baixa atenuacdo central (provavelmente por
necrose), com ou sem impregnagdo periférica pelo con-
traste iodado (20).

Consolidagbes pulmonares e opacidades em vi-
dro sdo o segundo achado radiografico mais comum (20
a 50% dos casos) e frequentemente refletem a doenca
pulmonar vascular na forma de pneumonite ou hemor-
ragia alveolar (21,22). As consolidagdes podem ter uma
distribuicdo aleatdria e se localizar na periferia pulmonar
ou regido peribrénquica. As opacidades em vidro fosco
bilaterais e difusas normalmente representam hemorragia
alveolar difusa (HAD), que ocorre em aproximadamente
10 % desses pacientes (22).

As anormalidades bronquicas ja foram considera-
das incomuns, mas o espessamento de paredes brénqui-
cas ja foi relatado em 40 a 70 % dos pacientes (23).
Bronquiectasias sdo vistas com menos frequéncia (10 a
20%) (19,21). O espessamento parietal concéntrico da
traqueia devido a inflamacdo com estreitamento da luz
das vias aéreas esta presente em 15% dos pacientes
(23). O acometimento da traqueia subgldtica é mais ti-
pico, com a extensdo variavel as cordas vocais, traqueia
distal e bronquios proximais (23).

A radiografia de térax é o método de escolha
para avaliacdo inicial nesses pacientes. Entretanto, a ra-
diografia de tdérax apresenta limitagbes para a avaliacdo
da via aérea e pode ndo demonstrar suficientemente o
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padrao e a distribuicao da doenca toracica. Nesses ca-
sos, recomenda-se a realizagdo de TC, usualmente sem a
utilizacdo de contraste iodado. A RM é pouco utilizada na

avaliacdo desses pacientes, mas pode ser uma alternativa
no estudo de casos com estenose subglética (24).

" |

Figura 4 - Paciente com granulomatose de Wegener. A tomografia computadorizada apresenta pequenos nddulos no segmento posterior do lobo su-
perior circundados por atenuagdo em vidro fosco (seta) e discreta fibrose periférica (A). Alguns nddulos apresentam discreta escavagdo no interior (B).

Sindrome de Churg-Strauss

A sindrome de Churg-Strauss (SCS) é caracteriza-
da pela triade clinica de asma, hipereosinofilia e vasculite
necrotizante (18). O pulmdo é o 6rgdo mais comumente
acometido, seguido pela pele. Hemorragia pulmonar e
glomerulonefrite s&o muito menos comuns do que nas
outras vasculites de pequenos vasos (25).

As alteracdes na TC mais frequentes sdo conso-
lidacBes pulmonares e opacidades em vidro fosco tran-

(!
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sitdrias, bilaterais e muitas vezes periféricas (25,26,27)
(figura 5). Essas consolidagdes podem se assemelhar a
sindrome de Loffler quando sdo transitorias ou pneu-
monia eosinofilica crénica/ pneumonia em organizacdo
quando tém localizagdo periférica (27). Outro achado
relativamente comum é o espessamento septal, encon-
trado em aproximadamente 50% dos pacientes (27). O
espessamento dos septos interlobulares pode representar
edema ou infiltracdo eosinofilica septal, as vezes sendo o
Unico achado na TC (24).

Figura 5 - Paciente com sindrome de Churg-Strauss. A tomografia computadorizada apresenta area com atenuagdo em vidro fosco no lobo superior

direito (A) e consolidagdo no lobo inferior esquerdo (B).

As alteracOes das vias aéreas que se manifestam
por pequenos nodulos centrolobulares, preenchimento
bronquiolar, dilatagdo bronquica e espessamento parie-
tal bronquico provavelmente s3o decorrentes do quadro
de asma (26). No entanto, o espessamento da parede
brénquica também pode ser ocasionado por infiltracdo
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eosinofilica (26).

Derrame pleural é relatado em 10 a 50% dos pa-
cientes e pode ser causado por insuficiéncia cardiaca re-
sultante de cardiomiopatia ou pleurite eosinofilica (26).

O estudo por imagem inicial na avaliagédo pulmo-
nar de pacientes com asma € a radiografia de térax. A TC



raramente acrescenta informacdo adicional, mas é indica-
da quando ha complicagdes, pacientes ndo responsivos
ao tratamento ou radiografias com padrdes atipicos (24).

Poliangiite microscopica

A poliangiite microscdpica é uma vasculite sistémi-
ca necrotizante, ndo granulomatosa, cujas manifestacfes
clinicas sdo geralmente renais. O acometimento pulmonar
€ menos comum nessa doenga, mas nesses pacientes,
a HAD com capilarite é a manifestagdo mais frequente
(2,28).

O diagnostico de poliangiite microscopica deve ser
suspeitado nos pacientes que apresentam glomerulonefri-
te rapidamente progressiva, com P-ANCA presente e que
mostram achados clinicos e radioldgicos compativeis com
hemorragia pulmonar (24).

Os achados radiograficos nas doengas que causam
HAD podem ser idénticos e sdo descritos a seguir.

Hemorragia alveolar difusa

A HAD pode ser definida quando ha hemoptise,
opacidades alveolares difusas e queda no nivel de hema-
tocrito. Os sintomas incluem tosse, hemoptise, dispneia e
anemia. No entanto, os achados de radiografia e TC sao
inespecificos (inclusive, as opacidades alveolares podem
ser unilaterais) e a manifestagdo de hemoptise pode néo
estar presente (mesmo em pacientes com hemorragia su-
ficiente para acarretar anemia) (1,2).

Seja qual for a causa subjacente da HAD, o pre-
enchimento hemorragico dos espacos aéreos pulmonares
costuma provocar opacidades que variam de acordo com
a intensidade da hemorragia; de discretas opacidades em
vidro fosco a extensa consolidacao (29,30).

As alteracGes na radiografia de térax consistem
de opacidades do espaco aéreo bilaterais, esparsas ou
difusas. Na TC, a opacidade em vidro fosco é alteragdao
mais comum e caracteristica, apesar de inespecifica. As
opacidades em vidro fosco sdo bilaterais e as areas de
consolidacdo sdo geralmente generalizadas, mas podem
ser mais proeminentes nas areas peri-hilares e nas zonas
pulmonares médias e inferiores (29). Ndo ha distribuicdo
tipica, e as opacidades podem ser esparsas ou unifor-
mes. O achado de consolidagdo com alta densidade pode
representar o preenchimento dos alvéolos com sangue.
Nodulos centrolobulares mal definidos podem predominar
em alguns pacientes. (29,30).

As entidades que causam HAD podem ser classifi-
cadas em trés grupos:

(a) Vasculites de pequenos vasos associadas ao
ANCA, geralmente com capilarite pulmonar (granuloma-
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tose de Wegener, SCS e poliangiite microscépica);

(b) Sindromes causadas por depdsitos imunes que
podem ser detectados com imunofluorescéncia, como a
sindrome de Goodpasture e lUpus eritematoso sistémico;

(c) Um grande grupo de doencas diversas que
inclui dano alveolar difuso, reagdes medicamentosas,
coagulopatias, infeccdes e doencas idiopéticas, como a
hemossiderose pulmonar idiopatica.

A maioria dos casos de HAD é causada por ca-
pilarite associada a doengas autoimunes sistémicas, tais
como vasculite de pequenos vasos associada ao ANCA,
sindrome de Goodpasture e lUpus eritematoso sistémico

).
Conclusao

As vasculites primarias sdo compostas por doen-
cas raras e de diagnostico dificil, pois seu quadro clinico
é inespecifico, podendo simular infeccbes, doencas do
tecido conjuntivo e neoplasias. Sinais e sintomas como
uveite, exantemas cutaneos incomuns, artrite ou relatos
de sinusite devem ser considerados relevantes, quando
associados a alteracOes radioldgicas toracicas, falta de ar
ou insuficiéncia renal. As radiografias de térax e, espe-
cialmente, a TC, sdo bastante Uteis para o diagndstico
ndo-invasivo de pacientes com vasculite pulmonar e, em
combinagdo com as caracteristicas clinicas e laboratoriais,
pode permitir um diagnostico mais precoce.
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