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A granulomatose de Wegener, doenga conhecida ha
aproximadamente 65 anos, continua sendo um dilema
para a classe médica, talvez pelo seu polimorfismo clini-
co, talvez pela caréncia de métodos diagnosticos. Seu
diagnostico laboratorial repousa no binémio: dosagem
do anticorpo anti-neutrofilo em sua fragdo citoplasmati-
ca (ANCA-c) e na obten¢do de material para andlise
anatomopatolégica. Descrevemos aqui, o caso de um
paciente, em cuja evolugdo clinica pode ser observada
todo aspecto proteiforme desta doen¢a, 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 Granulomatosis in a Patient with
Intracardiac 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), entidadedescrita
origindmentepor Klinger em 1931 e, posteriormente, melhor
caracterizadapor Wegener em 1936, € classicamente uma
doencadeadultos, com um pico deincidénciana4?e5*dé-
cadas, que se apresenta ti pi camente como uma sindrome
pulmonar-rena. Relatosrecentes™*tém demonstrado queo
acometimentodeindividuosnumafaixaetéariamaisjovemé
bem maior do que previamente suposto. | sto pode ser atri-
buido aum melhor conhecimento dos diferentes aspectos
clinicosdestadoencga, por parte dosmédicosatendentes, e,
também, a uma melhoria nas condi¢des de investigacéo
laboratorial, principalmente através do anticorpo anti-
neutréfilo em suafracdo citoplasmética(ANCA-c), permitin-
do queo diagndstico sgjafeito deformamaisprecoce.

Apesar detodos estes avancos, a GW, devido ao seu
polimorfismo clinico, ainda € um problema diagndstico.
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Descrevemos, aqui, um caso, em paciente jovem, em cuja
evolucdo pode ser apreci ado todo o aspecto proteiformeda
doenga, inclusive a apresentacdo de um aspecto bastante
incomum, o deumamassaintracardiaca.

Relato do Caso

Pacientede 25 anos, masculino, higido atédoismeses
atras, quando, apés drenagem de abcesso periodontal, ini-
ciou um quadro detosse ndo produtiva, coriza, hiperemia
conjuntival, asteniaeanorexia. Foi avaliado ambulatorial -
mente, sendo tratado com sintométi cos sem melhora. Pas-
Sou aobservar aparecimento de sudorese vespertinaasso-
ciada afebre e perda de 6kg neste periodo, quando entéo,
procurou o Hospital Universitério Evangélico de Curitiba.
Negavauso de drogas, tabagismo e contato com possiveis
portadoresdetuberculose. Naavaliagdoinicial, estavaema:
grecido, febril (38,3°C) ecomdiminuicgodifusanomurmdrio
vesicular. Umaradiografiadetérax inicial revel ou conden-
sacOesfocais parahilares e lesBes pulmonares cavitadas
em lobo superior esquerdo. O paciente foi admitido com
diagndstico presuntivo devarios abcessos pulmonares, se-
cundariosaaspiracao demicrorganismo deinfeccdo perio-
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dontal etratado, iniciamente, compenicilinacristdina. Exa-
mescomplementaresiniciaismostraram umaanemianormo-
crénicaenormociticacomvolumeglobular (VG) de32,7%,
13.300 leucocitos com 10% de bastdes, as plaguetas eram
645.000/mm3. Uréia, creatinina, sodio, potassio, glicemiae
parcia deurinaeramnormais. Apéscinco diasdetratamento,
comooestado gera do pacientepermaneciaomesmo eafebre
néo cedia, foi modifi cado o esquemaantibi 6tico parametroni-
dazal, ceftriaxoneevancomicina. Naevolucdo, foi solicitado
novaradiografiadetérax, queevidenciou o aparecimentode
lesdescavitadastambémemIobomédioadireita. Umhemo-
gramasubseqglientemostrou quedado VG para27%epiorada
leucocitose, agorade 19.900/mme. Umavez quendo seconse-
guiaisolar qualquer germenashemoculturaseexamesdees-
carro (bacterioscopia, pesquisadeBaar, cultura), foi redlizada
umafibrobroncoscopiacom coletade lavado brénquico, a
qua demonstrou hiperemiade mucosabrénquicasemoutras
dteracesanatomicas; olavadotinhal00 heméacias/mm?®, ne-
nhum leucdcito efoi negativo parafungoseBaar. Sorologia
paraHIV e PPD foram negativas. Como o estado clinicodo
pacientedeteriorava-se, apesar daterapéuti caadotada, pros-
seguiu-seinvestigagao através de umatomografia de torax
guemostrou derramepleural bilateral elesbescavitadasem
ambospulmdes. Foi solicitado entéo umabidpsiapleura que
demonstrou processoinflamatdrioinespecifico. Ap6s13dias
demudancadeesquemaantimicrobiano, comoafebreperss-
tiaendo exigtiacomprovacaolaboratoria dealgumgermees-
pecifico, foi adicionadoempiricamenterifampicina, isoniazida
epirazinamida. A seguiir, 0 pacientepassou areferir dor torad-
cainespecificaesurgiu, aoexame, umsoprosstdlicoemborda
esternal inferior esquerda, sendo entéo solicitado um
eletrocardiogramaeum ecocardiograma. O primei romostrou
complexos de baixavoltagem com onda T apiculada, area
€l etricamenteinativaem paredelatera dtaeisguemiasuben-
docardicaem paredelateral. O ecocardiogramarevel ou au-
mento global decémaras, commassaemventriculodireitoe
esquerdo (VE), hipocinesiadifusadeVE degraudiscreto (fra-
¢do degecao de68%), derramepericardicodiscreto (fig. 1).
Novos exames |aboratoriai s demonstraram nova queda de
VG, agorapara23%eedevacdoimportantedecreatininapara
11,4mg/dL, comuréade212mg/dL. A VHSerade 112mm/12
hora; sddiode 134mEg/L, potéssiode7,1mEg/L.. A gasome-
triademonstravapH de 7,27, pCO2 de31mmoL/L, pO2 de
71mmoL/L eHCO3de13,7mEg/L. O parcid deurinagpresen-
tavaproteindriade 1,18g/L . Umanovaradiografiadetorax
mantinhamesmo padr&o pulmonar anterior, porémagoracom
aumentodeédreacardiaca. A partir destemomentofai iniciada
investigagcdo paraGW atravésderadiografiadeseiosparana
saisedosagem de ANCA -cquemostraram respectivamente,
hipotransparénciadeseiomaxilar direitoe ANCA-cresgente
natitulacdo de 1/40. Foi instituidapul soterapiacom metil-
prednisolonaedidliseperitoneal. Umabiopsiarenal havia
sido programada, apds aqual seiniciariaciclofosfamida.
Porém, o pacienteevoluiu com dispné asibitaassociadaa
hemoptise franca, seguidade parada cardiorrespiratoria,
sendo entubado e reanimado sem sucesso. A necropsia
néofoi autorizadapelafamilia.
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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.

Discussao

A GW éumavasculite necrotizante que, tipicamente,
afetatratorespiratorio superior, inferior erins. A confirma
¢dolaboratorial deseu diagndstico repousano bindmiode
deteccdo do ANCA-c eestudo anatomopatol 6gico demate-
rial biopsiado.

Rao ecol 4, emum estudo demetandlisesobreavalida
dedo ANCA-c nodiagnéstico degranul omatose Wegener,
envolvendo outros 15 estudos publicados, encontraram
gue este teste demonstra uma sensibilidade de 66% e uma
especificidade de 98%. Nosso pacientetinhaum ANCA-c
positivo numtitulode 1/40.

Ooutropilar diagnostico, queéaconfirmacao histol 6-
gicadeumavasculitegranulomatosacom abundante necro-
seextravascular, deve ser obtidapreferencia mentedeteci-
dosdeviasareas superiores ou inferiores comprometidos,
osquaisfornecem umamaior positividadequeotecidore-
nal. Freglientemente é necessario que, paraumaanalise
anatomopatol 6gicaadequada, sefornecaumaporgéo ge-
nerosadetecido. I stotalvez explique abaixa positividade
deste diagnostico em biépsias transbrénquicas.

Nosso paciente ndo tinha condi¢bes clinicas parase
submeter a uma bidpsia pulmonar acéu aberto. Como a
biopsia pleural ndo logrou demonstrar o diagnostico, op-
tou-se, entdo pelabiopsiarenal, aqual ndo chegou aser rea
lizadadevido ao 6bito. Deste modo, apesar dendo ter sido
possivel confirmagéo histol dgica, o diagnosticode GW tor-
nou-se bastante provavel, baseado naevolucéo clinicado
paciente, que seapresentou tipicano decorrer dointerna-
mento epelapresencado ANCA -c emtituloselevados.

No entanto, em nosso paciente, 0 que maischamou a
atencao, pel o seu aspecto pouco usual, foi o envolvimento
cardiaco, principa menteo aparecimento demassaintracar-
diacadetectadaaecocardiografia.

O acometimento cardiaco do portador de GW tem
sido consideradoraro, o quepodendorefletir arealidade.
Goodfiddecol 2analisaram, retrospectivamente, diversos
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trabal hos, encontrando envolvimento cardiacoem quatroa
44% dos pacientes descritos. Este envolvimento pode ser
global ou se manifestar i soladamente como miocardite,
endocardite(valvulite, massaintracadiaca), vasculite (angi-
na, infartodomiocardio (IM), aortite), arritmiae/ou pericar-
dite. Forstot e col ® que estudaram pacientescom GW com
manifestacOes cardiacas, encontraram que, aproximada-
mente 50% destes tinham pericardite, 50% vasculite
coronaria, 25% miocardite, 21% valvulite ou endocardite,
com arritmial7% e 11% com IM. Em nosso paciente 0s
achado ecocardiogréficossugerem além damassaintracar-
diaca, aocorrénciade miocardite, epericardite. A ocorrén-
ciade massaintracardiacaparece ser particularmenterara,
apenasK osovsky ecol ® descreveram caso similar, também
em um paciente jovem, que desenvolveu extensadreade
vasculite, envolvendo endocérdio que se exteriorizou-se
como umamassaintracardiaca, detectadafortuitamentea
ressonanciamagnética. Além desse mecanismo descrito
por Kosovsky e col ¢ paraaformacéo da massa, ndo se
pode esquecer a possibilidade de que amesmapossare-

Skare & Zappi
Massa intracardiaca e granulomatose de Wegener

sultar deum trombo mural de grandes proporcoes. E f&cil
compreender que amiocardite por si sO predisponhaaum
ambientetrombogénico. No trabalho de Fauci ecol 7, pe-
guenostrombos muraisforam encontradosem endocardio
de pacientescom Wegener. A ndo autorizacdo danecrop-
sia, prejudicou neste caso, a analise histol6gicado pro-
cesso visualizado aecocardiografia.

Destamaneira, nos casos com suspeitade GW, deve-
se ter alto indice de suspeic¢ao quanto a possibilidade de
envolvimento cardiaco, val orizando com maior rigor nesses
paci entes, qual quer mudancanosparametroshemaodinami-
cosequeixasrdativasaestesistema. Oscritériosparareali-
zacdo deexamescomplementares, comvistasainvestigacdo
do sistema cardiovascular, devem ser menos rigorosos e
realizadoscommaior freqiiéncia.

Pelasuaapresentacéo clinicadramética, estecasoilus-
traque, juntamente com osrins e pulmdes, o coracéo pode
determinar o progndstico nospacientescom GW, eainda, em
pacientescom massaintracardiacasem etiologiaevidente, a
possi bilidadede GW facapartedo diagnésticodiferencial.
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