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A granulomatose de Wegener, doenga conhecida ha
aproximadamente 65 anos, continua sendo um dilema
paraa classe médica, talvez pelo seu polimorfismo clini-
co, talvez pela caréncia de métodos diagnosticos. Seu
diagnéstico laboratorial repousa no binémio: dosagem
do anticorpo anti-neutrofilo em sua fragéo citoplasmati-
ca (ANCA-c) e na obtencdo de material para analise
anatomopatologica. Descrevemos aqui, 0 caso de um
paciente, em cuja evolucdo clinica péde ser observada
todo aspecto proteiforme desta doenca, chamando aten-
¢do para o envolvimento cardiaco. Este ultimo conside-
rado por muitos como pouco usual, manifestou-se clini-
camente sob a forma de miocardite, pericardite e de uma
massa intracardiaca.

Wegener's Gandomaioss n aPaient wih
Inracardiec Mass

Although Wegener’s granulomatosis is known for
almost 65 years, the disease is still a dilemma for physicians.
This is probably due to its different clinical presentations or
to the lack of diagnostic methods. The laboratorial
diagnosis is supported on the presence of antineutrophil
cytoplasmic antibodies (ANCA-c) and on histological
analysis of tissues from affected organs. This paper describes
a case report of a patient whose clinical history presented
all protean aspects of the disease, including cardiac invol-
vement such as myocarditis, pericarditis and, surprisingly,
intracardiac mass.
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A granulomatose de Wegener (GW), entidade descrita
originalmente por Klinger em 1931 e, posteriormente, melhor
caracterizada por Wegener em 1936, é classicamente uma
doenga de adultos, com um pico de incidénciana4?e 52 dé-
cadas, que se apresenta tipicamente como uma sindrome
pulmonar-renal. Relatos recentes *-*tém demonstrado que o
acometimento de individuos numa faixa etaria mais jovem é
bem maior do que previamente suposto. Isto pode ser atri-
buido a um melhor conhecimento dos diferentes aspectos
clinicos desta doenca, por parte dos médicos atendentes, e,
também, a uma melhoria nas condic¢des de investigagdo
laboratorial, principalmente através do anticorpo anti-
neutrofilo em sua fragdo citoplasmética (ANCA-c), permitin-
do que o diagndstico seja feito de forma mais precoce.

Apesar de todos estes avangos, a GW, devido ao seu
polimorfismo clinico, ainda é um problema diagnostico.
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Descrevemos, aqui, um caso, em paciente jovem, em cuja
evolucdo pode ser apreciado todo o aspecto proteiforme da
doenga, inclusive a apresentacdo de um aspecto bastante
incomum, o de umamassa intracardiaca.

Relsto do Caso

Paciente de 25 anos, masculino, higido até dois meses
atrés, quando, ap6s drenagem de abcesso periodontal, ini-
ciou um quadro de tosse ndo produtiva, coriza, hiperemia
conjuntival, astenia e anorexia. Foi avaliado ambulatorial-
mente, sendo tratado com sintomaticos sem melhora. Pas-
sou a observar aparecimento de sudorese vespertina asso-
ciada a febre e perda de 6kg neste periodo, quando entéo,
procurou o Hospital Universitario Evangélico de Curitiba.
Negava uso de drogas, tabagismo e contato com possiveis
portadores de tuberculose. Na avaliacdo inicial, estavaema-
grecido, febril (38,3°C) e com diminuic&o difusano murmdrio
vesicular. Umaradiografia de térax inicial revelou conden-
sacOes focais para hilares e lesdes pulmonares cavitadas
em lobo superior esquerdo. O paciente foi admitido com
diagnéstico presuntivo de varios abcessos pulmonares, se-
cundarios aaspiracao de microrganismo de infeccao perio-
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dontal e tratado, inicialmente, com penicilina cristalina. Exa-
mes complementares iniciais mostraram umaanemianormo-
cronicae normociticacom volume globular (VG) de 32,7%,
13.300 leucdécitos com 10% de bastBes, as plaquetas eram
645.000/mm?. Uréia, creatinina, sddio, potassio, glicemiae
parcial de urinaeram normais. Apos cinco dias de tratamento,
como o estado geral do paciente permaneciao mesmoeafebre
ndo cedia, foi modificado o esquemaantibidtico para metroni-
dazol, ceftriaxone e vancomicina. Naevolugdo, foi solicitado
novaradiografia de térax, que evidenciou o aparecimento de
lesBes cavitadas também em lobo médio a direita. Um hemo-
grama subseqiente mostrou quedado VG para27%e piorada
leucocitose, agorade 19.900/mm?. Umavez que n&do se conse-
guiaisolar qualquer germe nas hemoculturas e exames de es-
carro (bacterioscopia, pesquisa de Baar, cultura), foi realizada
uma fibrobroncoscopia com coleta de lavado brénquico, a
gual demonstrou hiperemia de mucosa brénquica sem outras
alteracOes anatdmicas; o lavado tinha 100 hemacias/mm?, ne-
nhum leucécito e foi negativo para fungos e Baar. Sorologia
para HIV e PPD foram negativas. Como o estado clinico do
paciente deteriorava-se, apesar da terapéutica adotada, pros-
seguiu-se investigacdo através de uma tomografia de tdrax
gue mostrou derrame pleural bilateral e lesbes cavitadas em
ambos pulm@es. Foi solicitado entdo umabidpsiapleural que
demonstrou processo inflamatério inespecifico. Apos 13 dias
de mudanca de esquema antimicrobiano, como a febre persis-
tiae ndo existiacomprovacao laboratorial de algum germe es-
pecifico, foi adicionado empiricamente rifampicina, isoniazida
e pirazinamida. A seguir, 0 paciente passou a referir dor toraci-
cainespecificae surgiu, ao exame, umsoprosistolicoem borda
esternal inferior esquerda, sendo entdo solicitado um
eletrocardiograma e um ecocardiograma. O primeiro mostrou
complexos de baixa voltagem com onda T apiculada, area
eletricamente inativaem parede lateral alta e isquemia suben-
docérdica em parede lateral. O ecocardiograma revelou au-
mento global de cAmaras, com massaem ventriculodireitoe
esquerdo (VE), hipocinesia difusade VE de grau discreto (fra-
¢do de ejecdo de 68%), derrame pericardico discreto (fig. 1).
Novos exames laboratoriais demonstraram nova queda de
VG, agorapara 23% e elevacao importante de creatinina para
11,4mg/dL, comuréiade 212mg/dL. AVHS erade 112mm/12
hora; sddio de 134mEq/L, potassio de 7,1mEg/L. A gasome-
tria demonstrava pH de 7,27, pCO2 de 31mmoL/L, pO2 de
71mmoL/LeHCO3de 13,7mEqg/L. O parcial de urinaapresen-
tava proteindria de 1,18g/L. Uma nova radiografia de torax
mantinha mesmo padréo pulmonar anterior, porém agoracom
aumento de area cardiaca. A partir deste momento foi iniciada
investigacdo para GW através de radiografia de seios parana-
sais e dosagem de ANCA-c que mostraram respectivamente,
hipotransparéncia de seio maxilar direitoe ANCA-c reagente
na titulacdo de 1/40. Foi instituida pulsoterapia com metil-
prednisolona e dialise peritoneal. Uma bidpsia renal havia
sido programada, apés a qual se iniciaria ciclofosfamida.
Porém, o paciente evoluiu com dispnéia subita associada a
hemoptise franca, seguida de parada cardiorrespiratéria,
sendo entubado e reanimado sem sucesso. A necropsia
ndo foi autorizada pela familia.
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Fig. 1- Imagem ecocardiogréficademonstrando a presenca de massas intracardiacas
volumosas (setas), aumento global de cAmaras com espessamento e derrame
pericéardico discreto.
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A GW é uma vasculite necrotizante que, tipicamente,
afetatrato respiratério superior, inferior e rins. A confirma-
¢do laboratorial de seu diagnostico repousa no binémio de
deteccdo do ANCA-c e estudo anatomopatoldgico de mate-
rial biopsiado.

Rao e col*, em um estudo de metanalise sobre a valida-
de do ANCA-c no diagnéstico de granulomatose Wegener,
envolvendo outros 15 estudos publicados, encontraram
que este teste demonstra uma sensibilidade de 66% e uma
especificidade de 98%. Nosso paciente tinhaum ANCA-c
positivo numtitulo de 1/40.

Ooutro pilar diagnéstico, que é a confirmacao histol6-
gica de umavasculite granulomatosa com abundante necro-
se extravascular, deve ser obtida preferencialmente de teci-
dos de vias areas superiores ou inferiores comprometidos,
os quais fornecem uma maior positividade que o tecido re-
nal. Frequentemente é necessario que, para uma anélise
anatomopatoldgica adequada, se forneca uma porcao ge-
nerosa de tecido. Isto talvez explique a baixa positividade
deste diagnostico em bidpsias transbrénquicas.

Nosso paciente ndo tinha condicdes clinicas para se
submeter a uma bidpsia pulmonar a céu aberto. Como a
bidpsia pleural ndo logrou demonstrar o diagnéstico, op-
tou-se, entdo pela bidpsiarenal, aqual ndo chegou a ser rea-
lizada devido ao 6bito. Deste modo, apesar de ndo ter sido
possivel confirmagdo histoldgica, o diagnéstico de GW tor-
nou-se bastante provavel, baseado na evolucéo clinica do
paciente, que se apresentou tipica no decorrer do interna-
mento e pela presenca do ANCA-c em titulos elevados.

No entanto, em nosso paciente, 0 que mais chamou a
atencdo, pelo seu aspecto pouco usual, foi 0 envolvimento
cardiaco, principalmente o aparecimento de massa intracar-
diacadetectada a ecocardiografia.

O acometimento cardiaco do portador de GW tem
sido considerado raro, o que pode ndo refletir arealidade.
Goodfield e col 2analisaram, retrospectivamente, diversos
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trabalhos, encontrando envolvimento cardiaco em quatroa
44% dos pacientes descritos. Este envolvimento pode ser
global ou se manifestar isoladamente como miocardite,
endocardite (valvulite, massa intracadiaca), vasculite (angi-
na, infarto do miocéardio (IM), aortite), arritmia e/ou pericar-
dite. Forstot e col ® que estudaram pacientes com GW com
manifestaces cardiacas, encontraram que, aproximada-
mente 50% destes tinham pericardite, 50% vasculite
coronéria, 25% miocardite, 21% valvulite ou endocardite,
com arritmia 17% e 11% com IM. Em nosso paciente os
achado ecocardiogréficos sugerem além da massa intracar-
diaca, aocorrénciade miocardite, e pericardite. A ocorrén-
ciade massa intracardiaca parece ser particularmente rara,
apenas Kosovsky e col ¢ descreveram caso similar, também
em um paciente jovem, que desenvolveu extensa area de
vasculite, envolvendo endocéardio que se exteriorizou-se
como uma massa intracardiaca, detectada fortuitamente a
ressonancia magnética. Além desse mecanismo descrito
por Kosovsky e col ¢ para a formacdo da massa, ndo se
pode esquecer a possibilidade de que a mesma possa re-
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sultar de um trombo mural de grandes proporg es. E facil
compreender que a miocardite por si s predisponhaaum
ambiente trombogénico. No trabalho de Fauci e col 7, pe-
guenos trombos murais foram encontrados em endocérdio
de pacientes com Wegener. A ndo autorizagdo da necrop-
sia, prejudicou neste caso, a andlise histoldgica do pro-
cesso visualizado & ecocardiografia.

Desta maneira, nos casos com suspeita de GW, deve-
se ter alto indice de suspeicdo quanto a possibilidade de
envolvimento cardiaco, valorizando com maior rigor nesses
pacientes, qualquer mudanca nos pardmetros hemodinami-
cos e queixas relativas a este sistema. Os critérios para reali-
zacdo de exames complementares, com vistas a investigacao
do sistema cardiovascular, devem ser menos rigorosos e
realizados com maior freqliéncia.

Pelasuaapresentacéo clinicadramética, este casoilus-
tra que, juntamente com os rins e pulm es, o coracéo pode
determinar o prognostico nos pacientes com GW, e ainda, em
pacientes com massa intracardiaca sem etiologia evidente, a
possibilidade de GW faca parte do diagndstico diferencial.
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