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Resumo

As vasculites são um conjunto de entidades clínico-patológicas sistêmicas caracterizadas pela destruição 
da parede de vasos sanguíneos. O parênquima pulmonar é consistentemente mais afetado por três vasculites em 
particular: granulomatose de Wegener (ou granulomatose com poliangiite), síndrome de Churg-Strauss e poliangiite 

sinais e sintomas respiratórios, além de sintomas sistêmicos.  O diagnóstico destas entidades recai na correlação 
da apresentação clínica e correlação desta com achados radiológicos e morfológicos. O diagnóstico diferencial das 
três vasculites pulmonares mais comuns é principalmente com infecções granulomatosas, como micobacterioses e 
infecções fúngicas, linfomas e outras vasculites. Este artigo explora as principais características histopatológicas e o 
diagnóstico diferencial destas entidades.

Descritores: vasculite, ANCA, granulomatose de Wegener, síndrome de Churg-Strauss, poliangiite microscó-
pica

Abstract

Vasculitides are a group of systemic diseases characterized by the destruction of the blood vessel walls.  The 
pulmonary parenchyma is consistently affected by three vasculidites in particular, namely, Wegener granulomatosis 
(or granulomatosis with polyangeiitis), Churg-Strauss syndrome and microscopic polyangiitis.  Demographically, 
these entities affect middle aged adults, and present with pulmonary signs and symptoms, besides systemic symp-
toms.  The diagnosis of this group of diseases is based on the correlation of the clinical picture with radiologic and 

and fungus, lymphomas and other vasculidites.  This article explores the main histopathologic characteristics of 
these vasculidites as well as their main differential diagnoses.
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Introdução

 As vasculites são um conjunto de entidades 
clínico-patológicas sistêmicas caracterizadas histologica-

sanguíneos e, clinicamente, pelo tipo e localização dos 
vasos afetados.  Dada a complexidade e heterogeneidade 

-
culites recai na correlação de dados clínicos, radiológicos 
e laboratoriais, principalmente o anticorpo antineutrofíli-
co citoplasmático (ANCA), com os achados morfológicos.  
Acredita-se que a etiologia das vasculites é de natureza 
autoimune, porém a patogênese ainda é vastamente des-
conhecida.  O principal diagnóstico diferencial a ser feito 
é com processos infecciosos, uma vez que as vasculites 
são, de uma forma geral, tratadas com agentes imunos-
supressores.

 Das vasculites conhecidas, três afetam o parên-
quima pulmonar de forma consistente e, frequentemen-
te, primária. São elas: granulomatose de Wegener (GW) 
ou granulomatose com poliangiite, síndrome de Churg-
-Strauss (SCS) e poliangiite microscópica (PM).1,2 Outras 
vasculites como granulomatose sarcoide necrotizante, 
arterite de células gigantes, poliarterite nodosa, arterite 
de Takayasu, síndrome de Behçet, entre outras, afetam o 
parênquima pulmonar de forma rara e secundária.  Aqui 
serão discutidos os achados morfológicos das vasculites 
que mais comumente afetam as vias respiratórias, carac-
terísticas que auxiliam no diagnóstico clínico e o diagnós-
tico diferencial destas entidades.

Granulomatose de Wegener (GW) ou 
Granulomatose com poliangiite

Achados Clínicos e Laboratoriais
 A GW, ou granulomatose com poliangiite, é uma 

doença rara que afeta principalmente o trato respiratório 
e os rins, e em que a principal manifestação histológica é 
a vasculite.  GW ocorre principalmente em adultos, com 
idade média de 50 anos.3  As principais manifestações clí-
nicas no momento da apresentação da doença e durante 
o curso clínico incluem, mas não estão limitadas a, sinu-

-
dos e nódulos pulmonares, tosse, hemoptise e pleurite.4-6  

 Pacientes afetados por WG geralmente demons-
tram leucocitose, trombocitose, aumento da velocidade 
de sedimentação eritrocitária e anemia normocítica nor-
mocrômica, além de sorologia positiva para c-ANCA.7  Um 
número menor de pacientes apresentará positividade 
para p-ANCA.7 Estudos demonstram que os achados his-
topatológicos são similares entre os pacientes portadores 
de c-ANCA e aqueles portadores de p-ANCA.8

 Radiologicamente, pacientes diagnosticados 

com GW podem demonstrar nódulos ou massas pulmo-
nares de diversos tamanhos e conformações, bem como 
cavitações, afetando principalmente os lobos inferiores.

Características Histológicas
 O diagnóstico histopatológico de GW deve ser 

idealmente baseado em biópsias em cunha do parênqui-
ma pulmonar.  Material proveniente de biópsias da re-
gião de cabeça e pescoço são frequentemente difíceis e 
inconclusivas e, portanto, devem ser evitadas.  É válido 
ressaltar que o diagnóstico de GW, bem como de outras 
vasculites, é impossível em exames de congelação e pun-

-

tratamento imunossupressivo prévio parcial é fundamen-
tal para a interpretação dos achados histológicos, uma 
vez que os achados “clássicos” podem estar ausentes na 

 Macroscopicamente, GW é caracterizada por 
inúmeros nódulos e consolidações pulmonares bilaterais, 
frequentemente com cavitação.  A necrose pode ser pon-

reservada para cultura de microorganismos.
 Os principais achados histopatológicos de GW 

-
lomatosa caseosa com histiócitos empalisados envolven-
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Figuras 1 e 2 - Principais achados histopatológicos de granulomatose 
-

nulomatosa



do as camadas adventícia e média de arteríolas e vênulas, 
-

tágios de atividade e cicatrização.  A necrose parenqui-
matosa tem características basofílicas devido aos debris 

bem delimitadas ou vagas, e são geralmente acompanha-
-

granulomatosa tipicamente inclui células gigantes em 
pequenos agregados e histiócitos empalisados arranjados 
ao redor de áreas necróticas.

-

-

lesões xantogranulomatosas, acúmulo de macrófagos al-
veolares, bronquiolite crônica, broncopneumonia aguda, 
bronquiolite obliterante, granulomatose broncocêntrica, 
bronquiolite folicular e estenose brônquica.  

Diagnóstico Diferencial
 Os principais diagnósticos diferenciais a se-

rem considerados quando avaliando uma biópsia para a 
possibilidade de GW incluem: infecções granulomatosas 
(micobacterioses e infecções fúngicas), granulomato-
se linfomatoide e SCS.  Infecções granulomatosas mais 
frequentemente apresentam-se com lesões nodulares e 
cavitárias únicas, em contraste com a multinodularidade 
característica de GW.  Colorações especiais para micro-
organismos bem como cultura de lesões cavitárias são 

-
cionado inicialmente, o tratamento das duas condições 

correlação com outros achados clínicos e laboratoriais.
 A granulomatose linfomatoide é uma variante 

rara do linfoma não Hodgkin B de grandes células difu-

de células B grandes circundando vasos, bem como em 
áreas de necrose. Apesar do nome, a formação de granu-

contraste com GW, granulomatose linfoide é caracterizada 
por linfócitos neoplásicos infectados pelo vírus Epstein-
-Barr (EBV).

 O diagnóstico diferencial de GW com SCS será 
discutido em maiores detalhes na sessão abaixo.

Síndrome de Churg-Strauss (SCS)

Achados Clínicos e Laboratoriais
 A SCS, também conhecida como granulomatose 

eosinofílica com poliangiite, é clinicamente caracterizada 

-
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cialmente estabelecida em 1990, a presença de quatro 
(4) dos seis (6) critérios diagnósticos permite o diagnós-

de 99.7%.9  Os seis critérios diagnósticos são: asma, 

-
vasculares.9

 A SCS afeta homens e mulheres adultos igual-
mente, com idade média de 50 anos.10-12 -
te, envolve o trato respiratório superior, pulmões, pele e 
nervos periféricos.10-12  A fase precoce ou prodrômica da 

-
10-12  Esta 

fase é seguida da fase vasculítica em que pacientes apre-
sentam sinais e sintomas de vasculite.10-12  A terceira fase 
da doença é a pós-vasculitica com neuropatia, hiperten-
são, asma e rinite alérgica persistentes.10-12  

 Estes pacientes tipicamente demonstram posi-
tividade sorológica para p-ANCA.10-12  Outros achados la-

normocrômica, velocidade de sedimentação eritrocitária 
elevada, leucocitose, elevados níveis de IgE e hipergama-
globulinemia.10-12

 Radiologicamente, pacientes demonstram a pre-

de localização e tamanho, bem como consolidações.  Nó-
dulos cavitários, em contraste com GW, são raros.

Características Histológicas
 O lavado broncoalveolar em pacientes com SCS 

-

A biópsia pulmonar é somente necessária em casos em 
que os sintomas sistêmicos não são acompanhados doa 
achados radiológicos.  Os achados histopatológicos de-
penderão da fase da doença e de tratamentos parciais 
prévios recebidos pelo paciente.

 Na fase vasculítica, a biópsia geralmente de-
monstra a presença de granulomas extra-vasculares com 
histiócitos empalisados e células gigantes com centro ne-

vasculite afeta principalmente as artérias e é caracteriza-

presente.

Diagnóstico Diferencial
 O diagnóstico diferencial de SCS inclui GW, do-

ença fúngica broncopulmonar alérgica, infecções parasíti-
cas e linfoma de Hodgkin.  A principal diferença entre SCS 
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bem como a manifestação clínica de asma.  Além das 
diferenças clínicas, a positividade sorológica para p-ANCA 
também pode ser usado para o diagnóstico de SCS.

 A doença fúngica broncopulmonar alérgica não 
-

sar de parasitas como Strongyloides stercoralis desenca-

geralmente não é achado nestas condições.  O linfoma de 

e, mais raramente, da formação de granulomas.  Todavia, 
na SCS não se encontra a presença das típicas células de 
Reed-Sternberg (RS) do linfoma de Hodgkin.

Poliangiite Microscópica (PM)

Achados Clínicos e Laboratoriais
-

ríolas, vênulas e capilares, sem depósitos imunes.  Geral-
mente afeta homens e mulheres de meia idade e afeta 
o parênquima pulmonar em aproximadamente 50% dos 
casos.13-16 As manifestações sistêmicas de glomerulonefri-
te, febre, mialgia e artralgia, perda de peso e manifesta-
ções cutâneas são, em geral, mais comuns.13-16  Pacientes 
afetados por PM frequentemente demonstram evidência 
sérica de p-ANCA. Radiologicamente, PM é caracterizada 
por hemorragia pulmonar.

Características Histológicas
 O lavado broncoalveolar demonstra a presença 

de hemorragia aguda ou macrófagos contendo hemoside-
rina. A biópsia pulmonar evidencia a hemorragia pulmo-
nar bem como macrófagos carregados de hemosiderina 
em espaços alveolares (essencial para o diagnóstico) e 

-
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Figura 3 - Síndrome de Churg-Strauss: granulomas extra-vasculares com histiócitos empalisados e 
células gigantes com centro necrótico

des vasculares e extravasados para 
espaços alveolares.  Deposição de 

alveolares também é evidente. 

Diagnóstico Diferencial
 O diagnóstico dife-

rencial de PM deve ser feito prin-
cipalmente com GW, poliarterite 
nodosa e outras vasculites afetando 
vênulas, capilares e arteríolas como 
púrpura de Henoch-Schönlein, crio-
globulinemia e vasculite lúpica.  A 
principal diferença com GW é a 

-
tosa em PM bem como a evidência 
sérica de p-ANCA.  Poliarterite no-
dosa geralmente afeta artérias de 

médio porte e geralmente poupa o parênquima pulmonar.  

afetam vasos de calibre pequeno, PM não está associada 
à presença de depósitos imunes no pulmão.
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