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Editorial

Santos AP. Editorial

Ana Paula Santos

 Nesta revista, conseguimos reunir especialistas essenciais na condução multidisciplinar desta doen-

 Bom aprendizado!
 Sempre agradecida,

     Ana Paula Santos
     Editora-Chefe – Pulmão RJ
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Cláudia Henrique Costa

Caros sócios,
As vasculites pulmonares englobam doenças com características clínicas variadas, mas que apre-

reconhecimento de cada entidade são fundamentais para se alcançar o tratamento adequado para cada 

-

Boa leitura!

   Cláudia Henrique Costa
   Chefe da Comissão de Doenças Intersticiais - SOPTERJ

Costa CH. Em nome da SOPTERJ

Em nome da SOPTERJ

Pulmão RJ 2014;23(2):2-2 2



Pantoja JG. Pelo Editor

João G. Pantoja

Vasculites são doenças sistêmicas incomuns a raras, mas que frequentemente acometem o sistema 
respiratório, tanto pela sua diversidade antigênica, quanto pela exuberância de vasos sanguíneos neces-

prontamente reconhecidas e isto impacta negativamente nossa capacidade de minimizar a resultante mor-

-
-

-

Albert Einstein,German-born Swiss-American physicist

    João G. Pantoja
    Coordenador de Pneumologia Rede D’ Or – São Luiz

Pelo Editor

Pulmão RJ 2014;23(2):3-33
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Vasculites Pulmonares para o Pneumologista: Uma “Cartilha” Introdutória

João G. Pantoja1, FCCP

Artigo

Diretor Médico Corporativo – Rede D’ Or – São Luiz

Email:

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 
-

Summary

Pulmonary vasculitis are rare illnesses, although possessing substantial morbi-mortality in affected indivi-

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 

Key Words: Pulmonary vasculitis; ANCA (antineutrophil antibody); Disease (vasculitis) Activity

Pulmão RJ 2014;23(2):4-8 4



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 
qualquer um de uma variedade de distúrbios imunológi-

Apesar de algumas doenças vasculíticas poderem 
se apresentar de forma clássica e, portanto, facilmente 
distinguíveis das demais, frequentemente existem qua-
dros comuns superponíveis entre as diversas nosologias, 

a apresentação inicial, com proeminência constitucional 
-

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-
tes primárias das secundárias, já que o manuseio clínico 

-
neos, de causa ainda desconhecida, que tem uma espé-
cie de resposta comum ao tratamento imunossupressor 
(como por exemplo, as vasculites associadas ao ANCA), 
ao contrário das secundárias, que estariam relacionadas 
à doença sistêmica conhecida (lúpus, artrite reumatoide, 

Epidemiologia

Estas entidades são bastante incomuns a raras, 
com estatísticas norte-americanas evidenciando incidên-

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-

Pulmão RJ 2014;23(2):4-85

Pantoja JG. 

também de imprecisão pela transformação da nomencla-
tura que este grupo de doenças vem sofrendo ao correr 

-
-

nósticos, que podem permitir uma maior oportunidade de 

Em função da baixa incidência, é bastante líci-
to que um indivíduo se apresentando com febre, tosse, 

receba um curso de tratamento antibiótico empírico, pre-
sumindo-se síndrome infecciosa, estando o médico alerta 

estágio da doença torácica (extensão do acometimento 
torácico, incluindo envolvimento multilobar, pleural, ou 

-
-

farão com que o pneumologista perspicaz considere diag-

Como a apresentação destas doenças incomumente se-

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

- A) Hemorragia alveolar
- B) Estenose traqueal ou sub-glótica
- C) Nódulos ou cavidades pulmonares
- D) Glomerulonefrite

superior
- F) Mononeurite Multiplex (neuropatia periférica)
- G) Púrpura palpável
- H) Síndrome Pulmão-Rim (em geral, associação 

entre lesão pulmonar e glomerulonefrite)
-

lomatose com Poliangiite)
- J) Doença multisistêmica (associação concomi-

tante ou sequenciada de vários órgãos, além do trato res-

Tabela 1. 
-
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de alta dose de corticoterapia (casos de Granulomatose 

Nesta revista, encontraremos discussão mais es-
-

Beatriz Bacchiega, como também um aprofundamento 
-

Testes Diagnósticos

Em geral, nas doenças que sugerem vasculites 
acometendo o sistema respiratório, os exames labora-
toriais gerais são muito pouco reveladores e frequen-

medicamentosas), evidenciar comprometimento renal in-

no estadiamento de gravidade clínica, como miocardio-

FAN (fator anti-nuclear) e complemento, poderiam ser 
úteis na avaliação da possibilidade diagnóstica de co-
lagenoses, e crioglobulinas (com suas diversas causas) 

avançou muito nas últimas décadas, principalmente com 
-

anormalidades torácicas em imagem do que existe clínica 

Por outro lado, a presença de dominante linfonodomega-
-

rio clínico determinará a necessidade de complementação 

-

avaliação de vasculite pulmonar se resume na possibilida-
de diagnóstica de hemorragia alveolar difusa (quando o 
lavado broncoalveolar é característico), inspeção das vias 

-
ciosas em indivíduos imunossuprimidos pelo tratamento 

-
ralmente uma boa alternativa diagnóstica em processos 
vasculíticos, pela diminuta amostragem do parênquima 
pulmonar obtida neste procedimento, não possibilitando 

-
nósticos por biópsia cirúrgica são frequentemente indica-
dos, principalmente quando o quadro clínico não é apoia-

ser inicialmente realizados naqueles sítios acometidos 
que são de baixo risco cirúrgico, como pele e vias aére-

ou por cirurgia torácica (vídeo-assistida) tem maior pro-
babilidade diagnóstica, havendo necessidade de próxima 

-

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

subgrupo de doenças vasculíticas sistêmicas (denomina-

-
cos e laboratoriais apontam para estes auto-anticorpos 
contra componentes granulares citoplasmáticos daquelas 
células como etiopatogênicos de vasculites em vasos de 
pequeno calibre, inicialmente descritos na literatura ne-

endotélio vascular, com a manifestação clínica eventual 
dependendo de elementos moduladores genéticos e am-

-
cia Indireta e ELISA (imunoabsorção ligada à atividade 

-
cia indireta) é notadamente mais sensível e serve para 
rastreamento inicial para pesquisa clínica de vasculites, 
sendo que o método de ELISA e reconhecido como mais 

-

(PR3) e mieloperoxidase (MPO), respectivamente compo-
-

são de três tipos:

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

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



-

3) a-ANCA: padrão atípico, não se adequando nos 

Importante salientar que estes testes ainda não 
estão devidamente  padronizados internacionalmente, 
com diferentes características sendo observadas, depen-
dendo da técnica utilizada, como também pela experiência 
(e volume de testes) do laboratório na técnica em ques-

-

-

(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 

-
-

Em determinados cenários clínicos, estes testes poderiam 
-

casos bem sugestivos de granulomatose com angiíte e 
-

ção, é importante também atentar para a tabela acima 
colocada, em que a sensibilidade do teste não alcança 

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

-

existe correlação perfeita entre a titulação destes anti-
corpos e a atividade clínica da doença,  fato que torna 
complexa qualquer decisão terapêutica tomada somente 
em relação à monitorização destes testes, sem a devida 

atividade de doença ainda é clínico, apoiado ou não pela 

Terapêutica

Muito se evoluiu desde a década de 80, quando 

-
-

longadas, e seus efeitos colaterais em altas doses eram 

rápida remissão através de medicação imunossupresso-
ra combinada, tornando-se esteio da conduta 

-
-

mos de imunossupressão depende de uma boa 
avaliação de gravidade (estadiamento), incluin-
do tudo o que ameace diretamente a vida ou 
implique potencialmente em perda irreversível 

-
rulonefrite); 

-

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 -
nuella Lima Ochtrop

 
Nas últimas décadas, a morbimortalidade parece 

Tabela 2. Tipos de ANCA associados com vasculites primárias de pequenos vasos (6,14-
16,25)

Anti-MPO = anti-mieloperoxidase
Anti-PR3 = anti-proteinase 3
c - ANCA = ANCA Citoplasmático
p - ANCA = ANCA Perinuclear

Pantoja JG. 
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grupo de doenças, e o acompanhamento continuado é 
-

brar que em qualquer momento, uma deterioração clínica 
pode ser devida a:

i)  Susceptibilidade aumentada pelo 

-
ção microbiológica extensa, frequentemente invasiva, e 

ii) Toxicidade Medicamentosa. Diagnóstico di-
fícil de fazer, requerendo exclusão de infecção e atividade 
da doença, e cujo manuseio traz complexidades ainda 
maiores no provável aumento transitório da imunossu-

tenha bastante familiaridade com seus efeitos adversos e 

iii)  Também denominado 

a principal dúvida diagnóstica, que frequentemente irá 
requerer a exclusão de atividade infecciosa e a avaliação 
probabilística baixa de toxicidade medicamentosa e ou-

iv)  Devemos lembrar que 
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 

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 

que poderiam auxiliar na decisão clínica quanto à avalia-
ção de atividade de doença vasculítica, seriam elevação 

-

Estima-se que ao correr das últimas décadas a mortali-
dade das doenças vasculíticas esteja seguindo o caminho 
das colagenoses, com redução por causas multifatoriais: 
diagnósticos mais precoces, disponibilidade de tratamen-

-
ças vasculíticas sugerem que, apesar dos óbitos precoces 
serem diretamente relacionados à atividade da doença, 

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

Pantoja JG. 
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Resumo

-

vasculites de pequenos vasos, associadas ao ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibodies), que incluem a granulo-
matose com poliangiite (GPA, antiga granulomatose de Wegener), a poliangiite microscópica (MPA), granulomatose 

American College of Rheumatology

Summary

-

small vessel vasculitis (antineutrophil cytoplasmic antibodies), which include granulomatosis with polyangiitis (GPA, 
formerly Wegener’s granulomatosis), microscopic polyangiitis (MPA), eosinophilic granulomatosis with polyangiitis 

-
matology (ACR), it is important to reinforce its use in naming and classifying vasculitis after rule out infectious and 
neoplasic diseases, but remember that it does not include the ANCA exam and has its limits in separating patients 



As vasculites sistêmicas são doenças raras e he-
-

necrose tecidual em decorrência do estreitamento lumi-
nal ocasionado por espessamento dessa parede e conse-

-
culite também podem apresentar aneurismas em virtude 

Esse grupo de doenças acomete diferentes siste-
mas e a gravidade da manifestação clínica depende do 
tamanho, local e extensão do comprometimento do leito 

por diferentes especialidades médicas permite o diagnós-
tico e o tratamento precoce, interferindo decisivamente 

Dada à heterogeneidade das doenças, habitu-
almente não é o reumatologista o primeiro médico a 

diversas especialidades, em destaque a Pneumologia, 
reconheçam uma síndrome vasculítica com alto grau de 
suspeição diagnóstica ao se deparar com sintomas cons-
titucionais associados ao acometimento de diferentes ór-

-
vidas na tentativa de categorizar as vasculites, mas o 
sistema mais aceito utiliza o tamanho dos vasos predo-
minantemente acometidos (pequenos, médios ou gran-
des vasos), a associação com algum agente etiológico ou 
doença (primária X secundária) e a associação com os 
anticorpos ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibodies
Vale ressaltar a necessidade de considerarmos uma am-
pla lista de diagnósticos diferenciais antes de aplicarmos 

doenças infecciosas e drogas são mimetizadoras das vas-
1,2,3 (Tabela 1)

para vasculites sistêmicas do American College of Rheu-
matology (ACR), para utilização nas pesquisas clínicas e 

-

-
toanticorpos não fez parte desse critério, assim como a 

-
culites proposta pelo CHCC (Chapel Hill Consensus Con-
ference -
do em 2012, na tentativa de aprimorar a nomenclatura 
existente, baseado no melhor entendimento das doen-

4

substituídos por termos que representassem o avanço no 

proposta pelo Consenso de Chapel Hill não deve ser utili-

de um sistema de nomenclatura apenas, que visa especi-

10

Tabela 1

Tabela 2 - Chapel  Hill Consensus Conference 2012

Gaudio RC, Ochtrop MLG, Bacchiega ABS 



Vasculites com acometimento do tra-
to respiratório

O acometimento do trato respiratório pode ser 
divido em: vias aéreas superiores, vias aéreas inferiores 

-

Algumas vasculites sistêmicas podem acometer 

diagnóstico de GPA deve ser considerado como potencial 

-
ença das vias aéreas superiores nos pacientes com GPA 

-

vasculite complica com necrose, levando a destruição te-

plexo de Kiesselbach, eventualmente complicando com a 
apresentação clínica mais comum de perfuração do septo 

-
tilaginoso, o paciente pode apresentar desabamento do 

-

Pode ocorrer ainda: rinorreia fétida, epistaxe, hiposmia 
ou anosmia e epífora (por obstrução granulomatosa do 

5

-

maiores e mais profundas nos seios nasais, necessitando 
6 Quando uma lesão granulomatosa 

está presente, é importante reforçar o quão vasto é o 

Rinite pseudoalérgica, sinusite e pólipos nasais são 

nos pacientes com EGPA -

Envolvimento traqueobrônquico

Ao contrário do envolvimento das vias aéreas su-

periores e do parênquima pulmonar muito bem estabele-
cido na GPA

-
-

tes com GPA e pode ser manifestação isolada da doença 

não apresentar atividade de doença sistêmica, e a res-

A doença obstrutiva de pequenas vias aéreas tam-
bém pode ocorrer nos pacientes com GPA, com acome-

-
mos responsáveis incluem áreas localizadas ou difusas de 

-
ce especial atenção uma vez que em uma grande coorte 

relataram que os sintomas iniciais foram erroneamente 
8

Envolvimento do parênquima pulmo-
nar

A vasculatura pulmonar pode ser acometida em 
qualquer calibre - artérias pulmonares, capilares e veias 
pulmonares, no entanto o sítio mais comumente afetado 

difusa (HAD) devido à capilarite é a mais frequente ma-
nifestação de envolvimento pulmonar, mais comumente 
associada à MPA e à GPA -
bém tem sido associada com síndrome de Goodpasture, 
EGPA, púrpura de Henoch-Schönlein, arterite de Takaya-
su, arterite de células gigantes, crioglobulinemia, poliar-

 Essa manifestação 
-

 Pacientes apresentando HAD e glomerulonefrite 
-

comumente atribuíveis às etilogias imuno-mediadas, tais 
como as vasculites ANCA-associadas, Lupus Eritematoso 
Sistêmico e Síndrome do anticorpo anti-membrana basal 
(síndrome de Goodpasture – SG
acometimento pulmonar da síndrome (isto é, hemorragia 
pulmonar) ocorre mais frequentemente em adultos jo-

15 A presença variável de doença 

os pacientes com acometimento pulmonar muitas vezes 
têm lesão pulmonar subjacente devido ao tabagismo ou, 
menos frequente, à infecção, à inalação de cocaína, ou à 

Gaudio RC, Ochtrop MLG, Bacchiega ABS 
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Diferentemente das vasculites, queixas e sinais 
sistêmicos, como mal estar, perda de peso, febre, ou ar-
tralgia, são geralmente ausentes na SG 16 

pode ser manifestação da MPA
momento do diagnóstico e sua apresentação precoce as-

17 

A presença de nódulos pulmonares está associa-
GPA 

evidenciamos múltiplos nódulos pulmonares, geralmete 
18 Tais achados 

são muitas vezes associados a sinais de obstrução 
-

-

presença do padrão em vidro fosco associado a nó-
dulos pulmonares maiores do que três centímetros 

 Embora os achados 
radiológicos sejam evidentes, o diagnóstico da do-
ença não é sempre simples, porque o desempenho 

-
-

encontrar granulomas e vasculite necrosante em 
-

rênquima possam melhorar após o tratamento, é 

 

A EGPA é outra vasculite ANCA-associada de 

existe a presença da asma alérgica com rinite e sinusite 
-
-

20 
21 Na maio-

ria dos casos, a asma remite depois da vasculite, mas 

pulmonares menos frequentes são HDA, anteriormente 

tais como o sistema nervoso, cardiovascular sistema, pele 

pode combinar a presença de granulomas extravascula-
res, vasculite e pneumonia eosinofílica, no entanto, a co-

-

 O aneurisma da artéria pulmonar é uma das 
, e cons-
22 Existe 

uma associação com sexo masculino, sendo considerada 
-

moptise é o sintoma clínico mais comum, mas também 

Tabela 4 - Diagnóstico diferencial de lesão granulomatosa nas vias aéreas

Tabela 5

Gaudio RC, Ochtrop MLG, Bacchiega ABS 

13



-

-

Jennette JC, Falk RJ, Bacon PA, Basu N, Cid MC, Ferrario F, Flores-
-Suarez LF, Gross WL, Guillevin L, Hagen EC, Hoffman GS, Jayne 
DR, Kallenberg CG, Lamprecht P, Langford CA, Luqmani RA, Mahr 
AD, Matteson EL, Merkel PA, Ozen S, Pusey CD, Rasmussen N, 

2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference No-

-

Referências:

-
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-
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podem ocorrer tosse, dispneia, febre e dor pleurítica, por 

Em resumo, podemos concluir que o acometi-
mento pulmonar ocorre principalmente pelas vasculites 
de pequenos vasos, associadas ao ANCA (antineutrophil 
cytoplasmic antibodies), que incluem a granulomatose 
com poliangiite (GPA, antiga granulomatose de Wege-
ner), a poliangiite microscópica (MPA), granulomato-

se eosinofílica com poliangiite (EGPA, antiga doença de 

American College of Rheu-
matology

-
cumentada e não incluem o exame de ANCA, amplamen-
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A vasculite pulmonar corresponde a um grupo dis-
tinto de doenças que afetam os vasos sanguíneos pul-

-
ção dessas estruturas e necrose do tecido pulmonar ao 

Como a vasculite pulmonar pode ser causada por 
várias doenças, e os achados radiológicos não são es-

menos, estreitar o diagnóstico diferencial, a correlação 
dos aspectos clínicos, radiológicos e laboratoriais é fun-

vasculites pulmonares serão abordadas de acordo com o 

a hemorragia alveolar difusa também é revisada, pois é 
-

Vasculite de grandes vasos

As vasculites de grandes vasos afetam predomi-
-

tidades principais são arterite de Takayasu e a arterite 
-

melhantes, essas doenças são consideradas distintas com 

mais frequentes de ACG com acometimento da aorta e de 
artérias de grande calibre estão sendo relatados, criando 

doença de Behçet também é organizada neste grupo, pois 

Arterite de Takayasu

idiopática que acomete vasos de grande calibre, principal-

Esses processos eventualmente podem levar a estenose, 

comprometimento da artéria pulmonar é relatado em cer-

Como a apresentação clínica e os resultados dos testes 
-

tico dessa vasculite quase sempre depende de estudos 

em ordem de frequência: contorno ondulado da aorta, 
-

sia da aorta, cardiomegalia e redução das marcas vascu-

-
te pode demonstrar aumento da densidade da parede 

da artéria pulmonar principal pode ser encontrada como 

infusão venosa do meio de contraste, é comum o espes-

parietal pelo contraste iodado na aorta ou artéria pulmo-
-

vasculares podem acompanhar as áreas de perfusão em 

-

A ressonância magnética (RM) apresenta vanta-
gens em relação à TC para avaliação dos pacientes com 
arterite de Takayasu, pois não utiliza radiação ionizante, 
o que é uma consideração importante nestes pacientes, 

ser observada a impregnação tardia pelo meio de con-
traste nas paredes espessadas quando há algum grau de 

Pulmão RJ 2014;23(2):15-21 16

Figura 1
angiorressonância apresenta extensas áreas de estenose nos 
ramos do arco aórtico, aorta infrarrenal e artéria renal direita, 



de pósitrons (PET) também têm demonstrado potencial 
para avaliação da resposta ao tratamento ao evidenciar 

-

A ACG é a vasculite mais comum de artérias de 
grande e médio porte, afeta quase exclusivamente indiví-
duos com mais de 50 anos de idade e acomete predomi-
nantemente os ramos da carótida extracraniana e a aorta 

Até recentemente acreditava-se que a ACG era 
uma doença predominantemente localizada, afetando 
principalmente as artérias cranianas, particularmente a 

Entretanto, a ACG está cada vez mais reconhecida como 

A doença de Behçet é uma vasculite multissistêmi-

Essa doença é a causa mais comum de aneuris-

-

hilar ou opacidade arredondada peri-hilar decorrente de 
-

almente fusiformes ou saculares, múltiplos, bilaterais e 
localizados nos lobos inferiores ou principais artérias pul-

a formação de aneurisma pulmonar está associada a uma 

Figura 2

uma doença vascular generalizada, com potencial para 

O acometimento extracraniano provavelmente 
é subdiagnosticado nos pacientes com ACG clássico ou 
confundido com doença aterosclerótica em pacientes sem 

ACG extracraniana tem sido mais frequentemente relata-

Nos achados histológicos e radiológicos, a ACG ex-

ACG pode se apresentar com espessamento da parede ar-
-

te permanece assintomática na fase inicial da doença e 

Ao contrário da arteriosclerose, os aneurismas na ACG 
afetam mais frequentemente a aorta torácica e parecem 

O espessamento parietal dos vasos pode ser visto 

A trombose da veia cava superior, muitas vezes acompa-
nhada de trombose de outras veias do mediastino, tam-

-
nidas e opacidades arredondadas ou em forma de cunha, 
que representam vasculite focal e trombose dos vasos 
pulmonares, resultando em infarto, hemorragia e atelec-

Astacio GSM Avaliação radiológica das vasculites pulmonares
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Vasculite de pequenos vasos

Essa categoria de vasculite afeta os vasos menores 

No entanto, a vasculite de pequenos vasos também pode 

considerar a possibilidade de vasculite de pequenos va-
sos, tem que se buscar características de acometimento 
vascular dos capilares e vênulas, como púrpura, glome-

pequenos vasos mais comuns nos adultos são primárias, 
frequentemente associadas ao anticorpo anticitoplasma 

granulomatose de Wegener, síndrome de Churg-Strauss e 

Granulomatose com poliangiite 

A granulomatose com poliangiite (conhecida tam-

preconiza abandonar) é a mais comum das vasculites as-

tríade clássica de acometimento das vias aéreas superio-

-

são geralmente múltiplos e bilaterais, tendem a se lo-

a progressão da doença, os nódulos e massas tendem a 
aumentar em tamanho e número, com coalescência por 
vezes, e podem variar de milímetros a mais de 10 cm 

geralmente têm paredes espessadas, mas podem evoluir 

-
ação em vidro fosco ao redor da lesão pulmonar) é visto 

com contraste iodado venoso, a maioria dos nódulos e 
massas tem baixa atenuação central (provavelmente por 
necrose), com ou sem impregnação periférica pelo con-

-

pulmonar vascular na forma de pneumonite ou hemor-

distribuição aleatória e se localizar na periferia pulmonar 

bilaterais e difusas normalmente representam hemorragia 
alveolar difusa (HAD), que ocorre em aproximadamente 

-
-

Bronquiectasias são vistas com menos frequência (10 a 

-
pico, com a extensão variável às cordas vocais, traqueia 

-

Figura 3
-

Astacio GSM Avaliação radiológica das vasculites pulmonares
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-
sos, recomenda-se a realização de TC, usualmente sem a 

avaliação desses pacientes, mas pode ser uma alternativa 

A síndrome de Churg-Strauss (SCS) é caracteriza-

glomerulonefrite são muito menos comuns do que nas 

-
-

Figura 4 -

sitórias, bilaterais e muitas vezes periféricas (25,26,27) 

-

relativamente comum é o espessamento septal, encon-

espessamento dos septos interlobulares pode representar 

Figura 5 

por pequenos nódulos centrolobulares, preenchimento 
-

-
-

O estudo por imagem inicial na avaliação pulmo-

Astacio GSM Avaliação radiológica das vasculites pulmonares
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raramente acrescenta informação adicional, mas é indica-

Poliangiite microscópica 

A poliangiite microscópica é uma vasculite sistêmi-

é menos comum nessa doença, mas nesses pacientes, 
a HAD com capilarite é a manifestação mais frequente 

O diagnóstico de poliangiite microscópica deve ser 
suspeitado nos pacientes que apresentam glomerulonefri-
te rapidamente progressiva, com P-ANCA presente e que 
mostram achados clínicos e radiológicos compatíveis com 

Hemorragia alveolar difusa

opacidades alveolares difusas e queda no nível de hema-

ser unilaterais) e a manifestação de hemoptise pode não 
estar presente (mesmo em pacientes com hemorragia su-

Seja qual for a causa subjacente da HAD, o pre-
enchimento hemorrágico dos espaços aéreos pulmonares 
costuma provocar opacidades que variam de acordo com 
a intensidade da hemorragia; de discretas opacidades em 

de opacidades do espaço aéreo bilaterais, esparsas ou 

opacidades em vidro fosco são bilaterais e as áreas de 
consolidação são geralmente generalizadas, mas podem 
ser mais proeminentes nas áreas peri-hilares e nas zonas 

típica, e as opacidades podem ser esparsas ou unifor-

-
cadas em três grupos: 

(a) Vasculites de pequenos vasos associadas ao 
ANCA, geralmente com capilarite pulmonar (granuloma-

tose de Wegener, SCS e poliangiite microscópica); 

(b) Síndromes causadas por depósitos imunes que 

síndrome de Goodpasture e lúpus eritematoso sistêmico; 

(c) Um grande grupo de doenças diversas que 

A maioria dos casos de HAD é causada por ca-
pilarite associada a doenças autoimunes sistêmicas, tais 
como vasculite de pequenos vasos associada ao ANCA, 
síndrome de Goodpasture e lúpus eritematoso sistêmico 

Conclusão

As vasculites primárias são compostas por doen-
ças raras e de diagnóstico difícil, pois seu quadro clínico 

uveíte, exantemas cutâneos incomuns, artrite ou relatos 
de sinusite devem ser considerados relevantes, quando 

-
cialmente, a TC, são bastante úteis para o diagnóstico 
não-invasivo de pacientes com vasculite pulmonar e, em 
combinação com as características clínicas e laboratoriais, 

Astacio GSM Avaliação radiológica das vasculites pulmonares
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Resumo

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

particular: granulomatose de Wegener (ou granulomatose com poliangiite), síndrome de Churg-Strauss e poliangiite 
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Abstract

pulmonary parenchyma is consistently affected by three vasculidites in particular, namely, Wegener granulomatosis 

these entities affect middle aged adults, and present with pulmonary signs and symptoms, besides systemic symp-
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 As vasculites são um conjunto de entidades 
clínico-patológicas sistêmicas caracterizadas histologica-

sanguíneos e, clinicamente, pelo tipo e localização dos 

-
culites recai na correlação de dados clínicos, radiológicos 
e laboratoriais, principalmente o anticorpo antineutrofíli-

Acredita-se que a etiologia das vasculites é de natureza 
autoimune, porém a patogênese ainda é vastamente des-

é com processos infecciosos, uma vez que as vasculites 
são, de uma forma geral, tratadas com agentes imunos-

 Das vasculites conhecidas, três afetam o parên-
quima pulmonar de forma consistente e, frequentemen-

ou granulomatose com poliangiite, síndrome de Churg-
1,2 Outras 

vasculites como granulomatose sarcoide necrotizante, 
arterite de células gigantes, poliarterite nodosa, arterite 
de Takayasu, síndrome de Behçet, entre outras, afetam o 

serão discutidos os achados morfológicos das vasculites 
que mais comumente afetam as vias respiratórias, carac-
terísticas que auxiliam no diagnóstico clínico e o diagnós-

Granulomatose com poliangiite

 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 

3 -
nicas no momento da apresentação da doença e durante 
o curso clínico incluem, mas não estão limitadas a, sinu-

-
4-6  

 Pacientes afetados por WG geralmente demons-
tram leucocitose, trombocitose, aumento da velocidade 
de sedimentação eritrocitária e anemia normocítica nor-

7  Um 
número menor de pacientes apresentará positividade 

7 Estudos demonstram que os achados his-
topatológicos são similares entre os pacientes portadores 

8

 Radiologicamente, pacientes diagnosticados 

com GW podem demonstrar nódulos ou massas pulmo-

 O diagnóstico histopatológico de GW deve ser 
idealmente baseado em biópsias em cunha do parênqui-

-
gião de cabeça e pescoço são frequentemente difíceis e 

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 

 Macroscopicamente, GW é caracterizada por 

-

 Os principais achados histopatológicos de GW 

-
lomatosa caseosa com histiócitos empalisados envolven-

Nascimento AF Vasculites Pulmonares: Achados Morfológicos e Diagnóstico Diferencial
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Figuras 1 e 2 - Principais achados histopatológicos de granulomatose 
-

nulomatosa



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

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 

-

-

-

bronquiolite obliterante, granulomatose broncocêntrica, 

Diagnóstico Diferencial
 Os principais diagnósticos diferenciais a se-

rem considerados quando avaliando uma biópsia para a 

-

cavitárias únicas, em contraste com a multinodularidade 
-

-

 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 
-

contraste com GW, granulomatose linfoide é caracterizada 
por linfócitos neoplásicos infectados pelo vírus Epstein-

 O diagnóstico diferencial de GW com SCS será 

 A SCS, também conhecida como granulomatose 
eosinofílica com poliangiite, é clinicamente caracterizada 

-

Nascimento AF Vasculites Pulmonares: Achados Morfológicos e Diagnóstico Diferencial

(4) dos seis (6) critérios diagnósticos permite o diagnós-

  Os seis critérios diagnósticos são: asma, 

-

 A SCS afeta homens e mulheres adultos igual-
10-12  Frequentemen-

10-12

-
10-12  Esta 

fase é seguida da fase vasculítica em que pacientes apre-
10-12  A terceira fase 

da doença é a pós-vasculitica com neuropatia, hiperten-
10-12  

 Estes pacientes tipicamente demonstram posi-
10-12  Outros achados la-

elevada, leucocitose, elevados níveis de IgE e hipergama-
10-12

 Radiologicamente, pacientes demonstram a pre-

-

 O lavado broncoalveolar em pacientes com SCS 
-

A biópsia pulmonar é somente necessária em casos em 
que os sintomas sistêmicos não são acompanhados doa 

-
penderão da fase da doença e de tratamentos parciais 

 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-

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

-

Pulmão RJ 2014;23(2):22-26 24



diferenças clínicas, a positividade sorológica para p-ANCA 

 A doença fúngica broncopulmonar alérgica não 
-

sar de parasitas como Strongyloides stercoralis desenca-

na SCS não se encontra a presença das típicas células de 

-
-

mente afeta homens e mulheres de meia idade e afeta 

13-16 -
te, febre, mialgia e artralgia, perda de peso e manifesta-

13-16  Pacientes 
afetados por PM frequentemente demonstram evidência 

 O lavado broncoalveolar demonstra a presença 
de hemorragia aguda ou macrófagos contendo hemoside-

-
nar bem como macrófagos carregados de hemosiderina 
em espaços alveolares (essencial para o diagnóstico) e 

-

Pulmão RJ 2014;23(2):22-2625
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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 

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-

principal diferença com GW é a 
-

tosa em PM bem como a evidência 
-

dosa geralmente afeta artérias de 

afetam vasos de calibre pequeno, PM não está associada 
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Resumo

-
quima pulmonar pelas vasculites de pequenos vasos ANCA associadas (antineutrophil cytoplasmic antibodies), que 
incluem a granulomatose com poliangiíte (GPA, antiga granulomatose de Wegener), a poliangiíte microscópica 

(EULAR), com base no estádio e na atividade de doença, incluindo as terapias usadas na indução e na manutenção 

-

Summary

-
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which include granulomatosis with polyangiitis (GPA, formerly Wegener’s granulomatosis), microscopic polyangiitis 
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based on stage and severity of disease, including induction and maintenance therapy, and therapy of refractory 

Key Words: antineutrophil cytoplasmic antibodies, treatment, induction therapy, maintenance therapy
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 As vasculites são entidades heterogêneas que 
podem acometer qualquer parte do trato respiratório, 
como abordado no artigo anterior, desde as vias aéreas 
superiores, inferiores, parênquima pulmonar e até mesmo 

do parênquima pulmonar pelas vasculites de pequenos 
vasos, associadas ao ANCA (antineutrophil cytoplasmic 
antibodies), que incluem a granulomatose com poliangiite 
(GPA, antiga granulomatose de Wegener), a poliangiite 
microscópica (MPA), granulomatose eosinofílica com po-

artigo tratará principalmente do manejo dessas mani-
-

se subglótica, assim como será revisto o tratamento do 
aneurisma da artéria pulmonar, especialmente acometida 

-

A terapia das vasculites envolve o uso de imunos-
supressores em duas fases: a fase de indução de remis-

fase de indução pode ser feita mais agressivamente, e 
por um período mais curto, visando o controle rápido da 
doença, enquanto que na fase de manutenção, pode ser 
usada uma imunossupressão de menor intensidade e por 

Os ensaios clínicos de colaboração efetuados pelo 
grupo europeu que estuda as vasculites (EUVAS) demons-
traram que pacientes com diferentes níveis de gravidade 
da doença respondem a diferentes protocolos de trata-

-

na atividade de doença1

Em pacientes com doença localizada em vias 

comprometimento funcional orgânico ou risco de vida, 
recomenda-se uma combinação de metotrexato (MTX, 
oral ou parenteral) e glicocorticoide como uma alternativa 

-
cia na indução de remissão dessas formas2

com função renal normal, o MTX deve ser iniciado com 
uma dose de 15 mg/semana que deve ser aumentada 
para 20-25 mg/semana durante os próximos 1-2 meses, 

fólico, 5-10 mg via oral, 24 horas após o MTX, também 
-

monar podem levar mais tempo para atingir a remissão 

Na forma generalizada que apresenta adicional-
mente o acometimento renal recomenda-se uma com-
binação de ciclofosfamida (por via intravenosa ou oral) 

foi publicado o estudo CYCLOPS que mostrou a não in-
ferioridade da ciclofosfamida intravenosa em relação à 
ciclofosfamida oral, associada à menor dose cumulativa 

3 -
gere um regime de ciclofosfamida intravenosa numa dose 

-
pera remissão dentro dos primeiros três meses, e, após 
atingida remissão, mais 3 meses de terapia deve ser ad-
ministrada como fase de consolidação (geralmente, um 

dos três primeiros meses, este regime deve ser mantido 
com pulsos a cada três semanas até atingir remissão num 
tempo máximo de nove meses, com mais três meses de 

A dose da ciclofosfamida intravenosa deve ser 

Na EGPA recomenda-se o uso da ciclo-
fosfamida na presença de um dos cinco fatores 

Five Factor Score
envolvimento cardíaco, doença gastrointestinal 
(sangramento, perfuração, infarto, ou pancreati-

-

de mau prognóstico (FFS=0) com acometimento 
de vias aéreas superiores, asma ou de parênqui-
ma pulmonar recomendava-se até recentemen-
te o tratamento isolado com corticosteroides, 

no entanto, novos estudos sugerem o benefício do uso 
precoce de imunossupressores como o metotrexato ou a 

5 
Pneumocystis jiroveci (anterior-

Tabela 1 - Subgrupo clínico de acordo com a gravidade de apresentação nas vasculites 
ANCA associadas



mente chamado Pneumocystis carinii) é recomendada em 

Orienta-se sulfametoxazol/trimetoprim (800/160 mg em 
dias alternados ou 400/80 mg por dia ), quando não são 

Recomenda-se o uso de corticoides em altas doses 
como uma parte importante da terapia de indução de re-

-
-

tida por 1 mês, e não deve ser reduzida para menos de 15 
-

duzida para manutenção de 10 mg/dia ou menos durante 
-

prednisolona em pulso intravenoso (500mg ou 1g durante 
três dias) pode ser usado em adição a prednisolona oral, 

da osteoporose induzida por esta classe de medicamentos 

Em pacientes com doença grave envolvendo 
acometimento renal grave rapidamente progressivo 
recomenda-se plasmaférese, como um adjuvante da ci-

melhorar sobrevida renal, recomendação esta baseada no 
estudo MEPEX6 -
ção da plasmaférese em pacientes com vasculites ANCA-
-associadas, o PEXIVAS, analisará também pacientes com 

O rituximab, mesmo sem estar incluído como 

ganhando importância como terapia de indução, assim 
como nos casos de doença refratária, após os resultados 
dos estudos RAVE8 e RITUXVAS -
ga à utilizada na terapia do linfoma de 375mg/m2, 4 doses 

Após o alcance da remissão, recomenda-se terapia 
de manutenção com corticoide em baixas doses associa-
do a azatioprina (2 mg/kg/dia), metotrexato (20-25 mg/

manutenção da remissão deve ser continuada por pelo 
menos 18-24 meses, especialmente na GPA que apresen-

-

estudos têm demonstrado que os pacientes nos quais os 
títulos de ANCA persistirem aumentado em quatro vezes 
ou tornam-se positivo apresentam maior incidência de re-
caída, enquanto outros estudos não mostraram esta as-

com antibióticos tópicos tais como mupirocina pode ser 
considerado na documentação da presença de Staphylo-
coccus aureus
Tal medida reduziria a reativação de doença nas vias aé-
reas10

Terapia dos casos refratários

-
fratários à terapia, seja permanecendo em atividade de 
doença ou mostrando progressão da mesma apesar da 

7 Nesses casos, considera-se o uso rituximab 

imunoglobulina intravenosa, micofenolato de mofetil e 15 

Terapia da estenose subglótica

A estenose subglótica é uma manifestação presen-

-
ses dados sejam subestimados uma vez que, na maioria 
dos trabalhos, são estudados apenas os pacientes com 
queixas respiratórias11,12

apresentação pode ser precoce no curso da doença e, 
até mesmo, manifestação clínica isolada dessa vasculite 
sistêmica13 -
nose subglótica deve ser investigado para GPA, mesmo 
com ANCA negativo, considerando que a sensibilidade 
deste autoanticorpo é inferior nos pacientes com doença 

-

Tabela 2 - Esquema terapêutico de ciclofosfamida intravenosa

Tabela 3 - Ajuste da dose de ciclofosfamida intravenosa para idade 
e função renal
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Nessa situação, o quadro não responde à terapia imunos-
-

O tratamento da estenose subglótica necessita de 
equipe multidisciplinar (pneumologista, reumatologista e 

(sistêmica ou intralesional), assim como tratamento não 

utilizada nos casos em que existe atividade de doença 
em outros órgãos, indícios laboratoriais ou evidência de 

-
to respiratório (hiperemia, edema, presença de pseudo-

de acordo com o que foi previamente proposto nesse ca-

mais agressivo com ciclofosfamida e corticosteroides na 

risco de obstrução das vias aéreas, raros pacientes são 
candidatos ao uso de metotrexate como terapia de indu-

-
grama 2x/dia) quando a prednisona oral estiver 30mg/
dia, em redução14

a terapia sistêmica isolada10

O tratamento medicamentoso tópico associado ao 
tratamento não farmacológico é controverso e varia de 

-
cas incluem a dilatação endoscópica, a excisão endoscó-
pica ou com laser, a ressecção cirúrgica do segmento en-

sido evitada e está reservada apenas para os casos de 
-

dade e que parece ser o mais promissor é a dilatação da 
estenose subglótica associada à injeção medicamentosa 
intralesiona10,15

submucosa de corticoide de 
longa duração como a metil-
prednisolona na tentativa de 

-

-

seriadas de dilatação progres-
siva com dilatador semirrígi-

preconiza a aplicação tópica 
repetida da Mitomicina-C, na 

tentativa de evitar reestenose10

Todos os pacientes devem ser orientados para a 
lavagem dos seios nasais com o intuito de evitar acúmu-
lo de secreção que possa agravar a obstrução das vias 

-
xo gastroesofageano também deverá ser tratada nesses 

pulmonar

O acometimento da artéria pulmonar na forma de 
aneurismas é visto principalmente na doença de Behçet 
e representa uma manifestação muito grave com alto 

16 O tratamento dos aneurismas 

-
cimento precoce e o uso intensivo de imunossupressores 
com pulsos mensais de ciclofosfamida e doses elevadas 
de corticoides mudaram o prognóstico dos pacientes com 

-
do é por mínimo de dois anos de ciclofosfamida seguido 

17

MTX = metotrexato;  GCT = glicocorticóide; CTX = ciclofosfamida

Tabela 4 
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pode provocar qualquer sintoma respiratório, dependendo do tipo, local e extensão da lesão no sistema vascular 

Palavras-chave: pulmonares vasculites; estenose traqueal; hemorragia alveolar difusa

Abstract

The extensive pulmonary and bronchial vascular system, associated to large amount of immunocompetent 
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ment can cause any respiratory symptoms, depending on the type, location, and degree of lesion in the pulmonary 
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Virtualmente, todo o débito cardíaco atravessa o 
sistema arterial pulmonar de baixa pressão, em seu pro-
pósito de oxigenação do sangue nos capilares pulmona-

menor, fornecem suprimento para as vias aéreas, hilos 
-

quantidade de células imunocompetentes, torna os pul-

O envolvimento deste amplo sistema de vasos 
pode causar qualquer sintoma respiratório, dependen-
do do local afetado e/ou da área suprida pelo vaso aco-

consequentes à isquemia e/ou sangramento do território 

parede do vaso e a consequente redução de sua luz, com 
-

rerá em resposta à ruptura da parede do vaso e/ou dos 
aneurismas formados após o processo de reparação, ou 
ainda, decorrente do processo de capilarite pulmonar (3-

-

ou acompanhar o quadro da vasculite e que, se não pron-

especiais, que descrevemos a seguir:

As vasculites envolvendo o trato respiratório mais 

aquelas de pequenos vasos associadas aos auto-anticor-

Poliangiite Granulomatosa (Granulomatose de Wegener), 
Poliangiite Microscópica e Poliangiite Granulomatosa Eosi-

-
as – Estenose Subglótica e Traqueal

O envolvimento de grandes vias aéreas pode estar 
presente nos pacientes com vasculites pulmonares, pro-

Estes sintomas podem estar acompanhados por sinais clí-

dependem da localização da estenose, da presença de 
distorção das vias aéreas e da existência de co-morbi-
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-
cos, especialmente unilaterais, pode sugerir obstrução 
distal à carina principal, enquanto a presença de estrido-

O principal determinante da gravidade do acometimento 
das vias aéreas é o comprometimento da oxigenação e 

são geralmente assintomáticos, podendo se agravar se o 
-

mentar o grau de obstrução, condição que pode ser con-

A Poliangiite Granulomatosa tem uma prevalência 
de 25 a 160 casos por 1 milhão de habitantes e suas 

-

-
ponsável pelo acometimento de grandes vias aéreas den-
tro do grupo das vasculites pulmonares, sendo a estenose 

é mais comum na localização subglótica, observada de 

da estenose permanece desconhecida, mas acredita-se 
que seja de natureza auto-imune, em que o processo in-

se iniciar pelo acometimento circunferencial do órgão, 
-
-

mas também podem estar presentes independentemente 
-

mento precoces em função da progressão da obstrução 

em vista que as vias aéreas intra-torácicas estão expostas 

por exemplo na região inferior da traqueia – provocarão 
achatamento na curva expiratória, decorrente do agra-

a presença de estenoses nas vias aéreas extra-torácicas 
– exemplo: sub-glóticas - resultarão em achatamento 
na curva inspiratória, quando a demanda pela entrada 
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de ar não tem o auxílio da pressão pleural negativa que 
contribui para a abertura das vias aéreas intra-torácicas 

-

aponta para a presença de obstrução intra-torácica, assim 

-

Poliangiite Granulomatosa, recomenda-se que os pacien-
tes com queixas respiratórias realizem provas funcionais 
pulmonares rotineiramente, com análise das alças inspi-

Exames de imagem

exame de imagem mais preciso para o diagnóstico de es-
-

zação, características e extensão, além de permitir avaliar 
a patência da via aérea e a anatomia vascular na topo-

cortes transversais da TC, é possível avaliar se elas são 

construída após o processamento das imagens adquiridas 
na TC sem carga adicional de radiação - fornece imagem 
que simula os exames endoscópicos ampliando a capa-

outros segmentos que também podem estar acometidos, 

Broncoscopia

-

etiologia, geralmente é obtido através de biópsia do te-

demonstrar vasculite com necrose e granulomas (às ve-

apresenta risco de obstrução completa da via aérea por 
-

da traqueia, com vantagens do melhor controle da via aé-
rea, reduzindo o risco de sangramento e permitindo me-

também tem um papel importante no tratamento, como 

Tratamento

O tratamento se baseia na abordagem da doença 
de base - vasculites pulmonares - e medidas direcionadas 

pela Poliangiite Granulomatosa geralmente apresenta um 

Com exceção dos raros casos em que o paciente se apre-
senta com estenoses muito graves, ameaçadoras à vida, e 

de via aérea não devem ser tratadas inicialmente por ci-
rurgia, podendo ser utilizados procedimentos endoscópi-

aérea, destruição local de tecido estenótico e a colocação 

-
mentos combinados, como a injeção de corticosteroides 
na lesão (metil-prednisolona em dose total, variando de 

possibilidade de cirurgia torácica futura, podendo, inclusi-
ve, melhorar a condição clínica e ventilatória do paciente 

exceção, como aqueles com recidiva da estenose após 
tratamento endoscópico são encaminhados para ressec-

mais frequente da ressecção e reconstrução traqueal é a 
formação de tecido de granulação no local da anastomose 
(10) 

Acometimento do Parênquima Pulmo-
nar – Hemorragia Alveolar Difusa

A origem mais comum de hemoptise é a via aérea, 
mas sangramento pode ser decorrente do acometimento 

-
gias originadas na microvasculatura pulmonar (arteríolas, 
capilares e vênulas) são designadas como hemorragia 
alveolar, hemorragia intraparenquimatosa pulmonar ou 

caracterizada pelo amplo extravasamento de hemácias 
para os espaços alveolares, está associada à ruptura da 

-
sentação clínica é muito variável, indo desde pacientes 
assintomáticos com anormalidades apenas radiológicas, 
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pacientes apresenta graus variáveis de hemoptise, mas 
-

camente, a hemorragia alveolar apresenta-se como disp-

do gradiente alvéolo-arterial, febre, dor torácica (20 a 
-

o principal achado histológico obtido na biópsia pulmonar 

no interstício pulmonar, com grande parte destas células 
em apoptose, resultando em espessamento do espaço 

-
-

noide, lesando a membrana basal dos capilares alveolares 

principalmente, hemácias para a luz alveolar, caracteri-

-

Exames laboratoriais
Têm por objetivo o diagnóstico etiológico da he-

incluem: hemograma completo (demonstrando anemia/
redução dos valores da hemoglobina proporcional à perda 
sanguínea), estudos da coagulação, dosagem de escó-
rias nitrogenadas, nível sérico de p-ANCA e c-ANCA por 

PR3- e MPO-ANCA, anticorpos anti-membrana basal glo-
merular, fator antinuclear (FAN), anticorpo peptídio anti-
-cíclico citrulinado (Anti-CCP), fator reumatoide, anticor-
pos antifosfolipídio, creatino-quinase (CPK) e avaliação do 

Uma transitória elevação na Capacidade de Difusão 
do Monóxido de Carbono (DLCO) decorrente do aumento 
da captação do monóxido de carbono pelo sangue extra-

devido à apresentação aguda, à gravidade geralmente 
relacionada ao quadro e à ausência de valores prévios 
para comparação, a medida da DLCO não é rotineiramen-
te realizada em pacientes com suspeita de hemorragia 

Exames de Imagem
 Os achados mais comuns, à radiologia conven-

cional, da hemorragia alveolar associada a vasculites pul-
monares são áreas de preenchimento alveolar bilaterais, 

-
-

-

-
sação da hemorragia, as imagens se resolvem em alguns 

lenta do que a observada nos processos decorrentes de 
edema pulmonar mas mais rápida do que a observada 

-
servar o padrão de perfusão em mosaico, associado ao 

Broncoscopia

clínico-radiológico das vasculites pulmonares, broncosco-
pia com lavado broncoalveolar (LBA) é frequentemente 
indicada para o diagnóstico da hemorragia alveolar di-

sangue nos espaços alveolares, investigar outras fontes 
-

gue nos alvéolos provoca uma aparência hemorrágica em 

na hemorragia alveolar difusa revela a presença de mais 
-

-

apresentar vasculites e este diagnóstico deve ser buscado 

avaliar a presença de doença da válvula mitral, como cau-
�

Tratamento

A conduta na fase aguda da hemorragia alveolar 
inclui tratamento intensivo, incluindo suporte ventilatório 

associados da coagulação devem ser investigados e cor-

Metilprednisolona pode ser utilizada em altas do-

que caracteriza as hemorragias alveolares imuno-media-



Pulmão RJ 2014;23(2):32-36 36

Loivos LPP 

das, em função da alta mortalidade associada a estes 

Plasmaferese representa outra modalidade tera-
pêutica, indicada para os casos de hemorragia alveolar 

-

ventilação mecânica, de acordo com a American Society 
for Apheresis, devendo ser realizada diariamente ou em 

especiais descritas, é fundamental o tratamento da vas-
culite, geralmente associada ao ANCA - as mais frequen-

-

Conclusão

As vasculites com acometimento pulmonar repre-
sentam um grupo de patologias pouco comuns, mas que 
podem acometer diversas estruturas do trato respiratório, 

-
sos de estenoses de grandes vias aéreas e hemorragia 

vasculites e seu reconhecimento e tratamento, além da 
abordagem de suas consequências, pode contribuir para 
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Texto: A introdução deve discutir os principais 
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Tabelas e Figuras
apresentados em preto e branco, com legendas e res-

digital original, as tabelas preferencialmente em arquivos 
-

técnicas especiais serão consideradas para impressão 

unidades e símbolos devem obedecer ao sistema métri-
co internacional e às normas nacionais correspondentes 
(ABNT: http://www.abnt.org.br -
cessitem de permissão deverão ser comunicadas ao edi-

-

Legendas: Deverão acompanhar as respectivas 

legenda deve ser numerada em algarismos arábicos, cor-

Referências: Devem ser indicadas apenas as re-
ferências utilizadas no texto, numeradas com algarismos 

-
tação deve estar baseada no formato Vancouver Style, 
atualizado em outubro de 2004, conforme os exemplos 
abaixo e disponíveis em http://www.ncbi.nlm.nih.
gov/bookshelf/br.fcgi?book=citmed
periódicos citados devem ser abreviados de acordo com 
o estilo apresentado pela List of Journal Indexed in In-
dex Medicus, da National Library of Medicine disponibi-
lizados no endereço: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/
entrez/journals/loftext.noprov.html

Para todas as referências, cite todos os autores até 

Nas referências de principal interesse deve-se 
marcar um * e descrever abaixo 1 a 2 sentenças com a 

Toda correspondência para a revista deve ser encaminhada para:

referências marcadas com * ou ** devem ter sido publi-

Exemplos:
Artigos Originais

-
-

Resumos

improves oxygenation and reduces the expression of in-

-
nica Respiratória em Indivíduos respirando espontanea-

-

-

-
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