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INTRODUCAO
As vasculites sdo caracterizadas pela Exemplo: Associagdo entre antigenemia da

inflamacdo dos vasos sangiliineos de qualquer
tamanho. Vasos de diferentes calibres em
diferentes tecidos e 6rgaos, quando agredidos
pelo processo inflamatorio vao apresentar uma
grande variedade de sinais e sintomas. Estas
diferentes manifestagdes associadas a pouca
especificidade  das lesGes  histoldgicas
dificultam tanto o diagnéstico quanto a
classificagdo de algumas formas de vasculite.

CLASSIFICACAO

Geralmente elas tém sido classificadas em
primarias, quando ocorrem como uma alteracéo
essencial dos vasos sangiiineos e secundéarios
guando se relacionam a um amplo espectro de
doencas conhecidas e agentes ambientais
(quimicos ou infecciosos) nocivos.

O aperfeicoamento de varias técnicas de
avaliacdo diagnostica pelos métodos de
imagem, ensaios imunolégicos e biologia
molecular, evidenciou que algumas vasculites
consideradas como primarias ou essenciais
tinham estreita relagdo com alguns processos
morbidos, fatores genéticos ou ambientais.

hepatite B e poliarterite nodosa (PAN), a
freqiiéncia aumentada do antigeno HLA B51
nos pacientes com Doenca de Behcget, e a
crioglobulinemia relacionada a hepatite C e a
neoplasia.

Figura 1 - Classificagdo dhs Vasculites segundo o Calibre
dos Vasos Lesados: Nomenclatura proposta pela
conferencia de Consensus de Chapel Hill sobre as
Vasculites Sistémicas.
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Critérios de classificacao das
vasculites (segundo a Conferéncia de
Consensus de Chapel Hill sobre as
Vasculites Sistémicas, CHC 1992)

- 0s aspectos clinicos e histopatoldgicos

- 0 tamanho dos vasos predominantemente
envolvidos, uma vez que as conseqiéncias da
inflamacdo vascular depende do tamanho, da
localizacdo e do nimero dos vasos sangiiineos
afetados.

- a presenca de marcadores soroldgicos e de outros
fendbmenos imunoldgicos.

- Os tipos de tecidos afetados, como demonstrado

pela imunohistoguimica.

QUADRO 1

A classificacdo de Fauci se baseia em dados
clinicos e histologicos:

GRUPO 1
Vasculite Sistémica Necrosante
As vasculites necrosantes sdo doencas
caracterizadas pela inflamacdo e necrose dos
vasos sangiuineos resultando em oclusdo e
isquemia dos tecidos supridos pelos vasos
lesados. Freqiientemente apresentam:

a) Alteracédo do estado geral

b) Marcadores sorolégicos de

atividade inflamatéria

lesbes viscerais,
indicadoras do

¢) Gravidade das
elas séo
prognostico
d) Predominancia do
comprometimento: renal -
glomerular ou arterial, pulmonar,
neuro-muscular, cutaneo.
Atinge principais orgdos e sistemas pela
destruicdo das artérias musculares de
tamanho médio, com infiltrado inflamatorio
que frequentemente progride para necrose
fibrindide da parede do vaso.

GRUPO 11

Vasculites por Hipersensibilidade

As vasculites por hipersensibilidade sdo um
grupo de doencas conhecidas por diversos
nomes incluindo:

a)  Vasculites alérgicas

b)  Vasculite leucocitocléastica

c)  Angiite cutanea necrosante

d)  Parpura de Henoch-Schonlein

e) Doenca do soro

1)) Reacdo de hipersensibilidade a droga

g) Crioglobulinemia

h)  Vasculite por
urticéaria cronica

hipocomplementemia -

Caracteristicas

- Inflamacéo de
principalmente vénulas

pequenos vasos,

- Na bidpsia, evidéncias de hemocitoclasia,
venulite, edema endotelial, extravasamento
de hemécias e necrose fibrindide

- Comprometimento cutéaneo

- Geralmente sdo secundarias a doengas
difusas do tecido conjuntivo ou resultantes
de uma exposicdo a um agente ambiental
nocivo

GRUPO 111
Vasculite de Células Gigantes
Arterite de Takayasu

Arterite Temporal

GRUPO 1V

Varias outras vasculites foram classificadas
isoladamente pela diversidade de suas
manifestacoes clinicas e achados laboratoriais:

Sindrome de Kawasaki
Doencga de Behcget
Outras

DIAGNOSTICO DAS VASCULITES

ETAPA - ANAMNESE E EXAME FISICO
ETAPA - SUSPEICAO

Incluir as
diferencial de:

N P
[

vasculites no  diagnéstico

doencas multi-sistémicas

glomerulonefrite ativa
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purpura palpavel
lesbes cutaneas necroticas
mononeuritis multiplex

febre de origem desconhecida

32 ETAPA - TESTES LABORATORIAIS

Os testes laboratoriais avaliam:

A resposta inflamatoéria especifica

Os locais de lesdes caracteristicas:

Bidpsia dos tecidos (regido intermediéria)
Doppler, eco color Doppler

arteriografia

comprometimento sistémico

hemograma

leucocitose moderada na maior parte dos
pacientes, causada também por infeccdo
bacteriana associada.

Leucopenia - pode ocorrer no LES, no grupo
PAN e na tricoleucemia.

Anemia - geralmente normocitica e
normocromica, anemia de doenca cronica

VHS - muito usado no diagndstico e controle
terapéutico das vasculites em funcdo da sua
sensibilidade, da facilidade da sua técnica e de

Granulomatose de Wegener
Arterite Temporal

Nao é indicador de atividades de doenca na
trombo angeite obliterante.

Sorologias para doencas infecciosas (Hepatite
BeC, HIV, HTLV)

Sorologias para doencas difusas do tecido
conjuntivo (fator reumatéide, fator
antinuclear, anti-DNA, anti-Ro, anti-
cardiolipina)

Anticorpos anti citoplasma de neutrdfilo
(ANCA) - teste para identificagdo de
anticorpos anticitoplasma de neutrofilos

c ANCA

p ANCA

Os marcadores inflamatorios sdo baseados na
resposta do organismo induzindo uma série de
proteinas, chamadas de proteinas da fase
aguda, produzidas contra um agente antigénico
estranho ou contra o proprio hospedeiro.

A avaliagdo clinica da atividade inflamatoria se
faz através de dosagens de proteinas com
niveis normalmente baixos e que na reacdo
inflamatdria atingem niveis elevados no plasma.

seu baixo custo. A limitacdo é o seu caréter E)_<emplos: proteina C reativa e alfa-l
inespecifico. Esta invariavelmente elevada na: glicoproteina acida.
Vasculite sistémica necrosante
Fibrinogénio
Agente Protrombina
Antigénico Transferina
Estranho Componentes  do
sistema de
complemento C; e
Cs
a) inibidores de
Hospedeiro Resposta Secrecdo de Estimulo b)proflziifina
Imune Citocinas no producéo g o
local proteinas c)ﬁg?)llglde sérico do
Agente 1Ly, ILs, TNFa fase aguda
Antigénico
Préprio
QUADRO 2
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O complemento é composto de uma série de
proteases e outras enzimas encadeadas, que
interagem sob a forma de um sistema de
cascata, onde um componente cliva e ativa o
componente consecutivo.

As citocinas desempenham um  papel
fundamental no desencadeamento e
manutencdo da inflamagdo. A expressdo das
citocinas é regulada e a expressao
desordenada delas pode contribuir para a
fisiopatologia das sindromes vasculiticas.

As citocinas mais frequentemente
identificadas no soro e no tecido dos pacientes
com vasculite sdo a interleucina 1 (IL1), fator
de necrose tumoral (TNF) e interleucina 6 (IL-
6). Estas citocinas representam expressao
aumentada dos antigenos de
histocompatibilidade nos leucécitos e células
endoteliais, induzindo a ativacdo de linfdcitos
T e B, e expressdo aumentada de quimocinas
em numerosos tipos de células, induzindo a
ativacdo de monécitos e estimulando a
producdo de reagentes da fase aguda.
QUADRO 3 — Bozza A, Lewy R, Vasculites in
Maffei FH, Lastéria S, Rollo HA, Doencas
Vasculares Periféricas - 32 Ed, 2001.
Modificado de Lightfoot RW Jr. Vasculitides
Overview of the inflamatory vascular diseases
Figura 17-4 in Klippel JH & Dieppe PA. -
Rheumatology - vol 11 Mosby Ed, 1998.

FISIOPATOLOGIA

Os possiveis mecanismos de lesdo vascular nas
sindromes vasculiticas:

a) formacdo de complexo imune, pouco
provavel nas formas pauci imunes;

b) anticorpo anticélula endotelial;

c) lesdo vascular associada com anticorpos
anti enzimas lisossomiais (ANCA);

d) lesdo vascular causada por resposta imune
celular e formacéo de granuloma;

e) lesdo vascular ou funcdo vascular alterada
mediada diretamente por agentes
infecciosos;

f) lesdo vascular mediada por células
tumorais.

PROCESSO INFLAMATORIO

FASE FASE
EXSUDA PROLIFE ;AEﬁEA A
TIVA RATIVA DORA
edemas infiltrados )
exsudatos celulares fibrose
granulomas
angiogénese
QUADRO 4
VASO
LESADO
ISQUEMIAS VASOESPASMO A JUSANTE
(VASOESPASMO DE
ACOPLAMENTO)
AGRAVAMENTO DA
ISQUEMIA
QUADRO 5
LESAO DO ENDOTELIO/PAREDE

VASCULAR

HEMORRA

GIAS

INTRAPARENQUIMA Intersticiais

TOSAS

QUADRO 6

RECURSOS TERAPEUTICOS

O sucesso do tratamento depende:

a) diagnostico e classificacdo da vasculite;

b) avaliacdo de sua extenséo;

¢) remocdo do antigeno agressor;

d) tratamento das doencas associadas;
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e) inicio precoce do tratamento; dilatacdo  poés-estendtica, formacdo de
f) medicamentos; aneurisma, obstrucdo e exacerbacdo da

g) antiinflamatorios e coxibs;

h) corticéides;

i) imunossupressores (azatioprina,
metorexato, ciclofosfamida, ciclosporina,
clorambucil, micofenolato mofetil);

J) antiagregantes plaquetarios;

k) anticoagulantes;

) vasodilatadores;

m) controladores da hipertensao arterial;

n) cloroquina e outros antimaléricos;

0) plasmaferese;

p) talidomida;

q) agentes biolégicos (citocinas
recombinantes e anticorpos monoclonais);

r) antibioticoterapia;

s) correcdo cirdrgica.
PRINCIPAIS VASCULITES

ARTERITE DE TAKAYASU

Arterite de Takayasu, também chamada de
doenca sem pulso, € uma doenca inflamatoria e
estendtica de vasos de médio ou grande
calibre, com predilecdo pela aorta e seus
ramos.

Diagnéstico

E uma arterite idiopatica com manifestacdes
de doenca inflamatoéria sistémica, se apresenta
com sintomas gerais, febre, sudorese noturna,
anorexia e perda de peso que podem preceder
a agressdo vascular aparente. Faz parte do
grupo das arterites que acometem vasos de
grande calibre. Os pulsos estdo geralmente
ausentes nos vasos envolvidos, principalmente
na artéria subclavia. Os sinais e sintomas se
relacionam a localizacdo dos vasos lesados.

Os achados laboratoriais caracteristicos
incluem aumento da VHS, anemia moderada e
elevacao das imunoglobulinas séricas.

O diagnéstico é confirmado pelo padréo
caracteristico da arteriografia, que inclui
irregularidade da parede dos vasos, estenose,

circulacdo colateral. A menos que haja contra
indicacdo renal, deve se fazer uma aortografia
completa para delimitar a extensdo e a
distribuicdo do acometimento arterial.

A patogénese da vasculite de Takayasu parece
ser autoimune e mediada por células T. Nas
fases iniciais ou ativas caracteriza-se pela
inflamacéo continua ou em placas
granulomatosas, que progridem para fibrose da
intima e da adventicia e cicatrizacdo da
camada média. Ocasionalmente podem ocorrer
estenoses multiplas, focais ou segmentares e
aneurismas. Sua forma de apresentacdo é
variavel, de assintomética a muito grave.
Sintomas gerais podem preceder o quadro
especifico, podendo entrar no diagnéstico
diferencial de febre de origem obscura,
principalmente em mulheres jovens.

Além do quadro vascular, pode haver
comprometimento neurolégico, cardiaco e
pulmonar.
Tratamento

Clinico/Imunosupressor: Corticéide com ou

sem ciclofosfamida

Cirurgia reparadora

ARTERITE TEMPORAL - Arterite de
Células Gigantes - Doenca de Horton

Conhecida também como arterite de células
gigantes geralmente acomete pessoas idosas
de origem caucasiana, principalmente apds os
60 anos de idade. E mais comum em mulheres
do que em homens, sendo aparentemente
desencadeada por uma infecgdo. Das vasculites
primarias, esta € a que mais agride o sistema
nervoso central. O risco principal é lesdo
ocular levando a cegueira irreversivel outra
forma de manifestacao é a chamada polimialgia

reumatica.
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Figura 2 - Arterite temporal - em paciente idoso
observamos a artéria temporal superficial tortuosa e
endurecida. (A. Nover)

Figura 3 - Fundo de olho evidencia um disco pélido com
limites borrados. Esclerose dos vasos e hemorragia
peripapilar (A. NoveR)

Diagndstico

Os pacientes podem apresentar queixas
oculares, claudicacdo de mandibula ou da
lingua. Com freqiiéncia ocorrem sintomas
gerais como polimialgia reumatica, febre,
artralgias e artrites, além da elevacdo da
concentragdo sérica de proteinas de fase
aguda no soro, refletidas pela elevagdo da
velocidade de hemossedimentacédo (VHS), da
proteina C reativa e da interleucina 6 (IL-6).

Outras alteracdes laboratoriais incluem
anemia normocromica ou discretamente
hipocrémica, enquanto que as enzimas

musculares e hepaticas estdo normais.

A histopatologia confirma o diagnostico e
revela arterite segmentar acometendo
preferencialmente a adventicia com infiltrado

celular misto composto de linfocitos CD4 e
macrofagos produtores de interferon-gama
(IFN-gama), IL-1 e IL-6. A patogenia da
doenca é provavelmente decorrente de uma
combinacgdo de fatores que afetam as funcdes
protetoras, regenerativas e adaptativas do
endotélio vascular.

Duas formas clinicas estdo mrrelacionadas a
producdo destas citocinas e a consequente
neoangiogénese:

a) Tforma grave de doenga com perda da viséo
e/ou claudicagdo de mandibula com
deposicdo elevada de IFN-gama e VEGF
na bidpsia da artéria.

b) forma subclinica de vasculite com
polimialgia reuméatica, febre e quadro
articular geralmente ndo se observa
estenose e encontram-se baixas
quantidades de IFN e VEGF na biépsia da

artéria.
Tratamento
O essencial é a corticoterapia com boa

resposta nos casos com polimialgia reumatica.
POLIARTERITE NODOSA

A poliarterite nodosa (PAN) é uma vasculite
necrosante sistémica de pequenos e médios
vasos. Atualmente a PAN é classificada em
uma forma cléssica e outra chamada de
poliangiite microscépica (MPA). Ambas sé&o
doencgas raras, sendo a forma classica a menos
freqiente. A idade de inicio é variada, existe
uma predominancia entre 40 e 60 anos, mas
pode ocorrer em qualquer idade, sendo

discretamente mais comum em homens. O
pPANCA anti-mieloperoxidase, um dos tipos de
ANCA, esta relacionado a patogénese da
poliangiite microscopica.
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Figura 4 - Poliarterite Nodosa

Diagnostico

Sinais e  sintomas inespecificos  sao
frequentemente observados na PAN classica.
Queixas especificas relacionadas ao
comprometimento vascular de um érgéo ou de
um sistema podem predominar na apresentacao
clinica inicial ou durante todo o curso da
doenca. A hipertensdo arterial se relaciona
tanto com a poliarterite renal como com a
glomerulite, sendo, as vezes, a principal
complicacéo.

A lesdo vascular na PAN classica consiste na
inflamagdo e necrose de artérias musculares
de calibre pequeno e médio. A necrose
fibrindide se desenvolve comprometendo a luz
do vaso, facilitando a ocorréncia de trombose,
infarto dos tecidos supridos pelo vaso afetado.
Com a resolucéo das lesdes, ocorre a deposicdo
de colageno, que pode aumentar ainda mais a
oclusdo vascular. Dilatagdes aneurismaticas de
até 1 cm de tamanho ao longo das artérias
lesadas sdo caracteristicas da PAN classica.

O rim na PAN cléssica se caracteriza pelo
predominio de arterite sem glomerulonefrite,
que é comum na poliangiite microscopica. A
capilarite pulmonar ocorre na poliangiite
microscopica, na PAN clédssica a circulagdo
pulmonar € poupada.

Em um paciente com vasculite a presenca de 3
dos 10 critérios permite a classificagdo como
PAN com uma sensibilidade de 82,2% e uma
especificidade de 86%. (ACR -1990)

O diagnéstico definitivo da PAN classica tem
como base a demonstracdo de vasculite na
biépsia dos 6rgdos afetados ou na avaliacdo
angiogréafica dos vasos lesados - aneurismas de
pequenas e médias artérias musculares dos
rins, figado e vasculatura visceral. Aneurismas
ndo sdo patognomonicos da PAN cléssica e a
presenca destes ndo é pré-requisito para o
diagndstico. Os achados angiograficos podem
se limitar a segmentos de estenose e
obliteracdo de vasos. A bidpsia de drgaos
sintomaticos como lesdes nodulares da pele,
testiculos dolorosos e grupamentos musculares
fornece a maior oportunidade para se fazer o

diagnostico. A presenca de vasculite de
pequenos vasos, particularmente quando hé
glomerulonefrite e  capilarite  pulmonar

Poliarterite Nodosa - Critérios para o
Diagndstico

Emagrecimento > 4 kg

Livedo reticular

Dor ou sensibilidade testicular

Mialgias difusas

Fraqueza muscular nos membros inferiores
Mono ou polineuropatia

Presséo diastolica > 90mm Hg

Insuficiéncia renal

Marcadores séricos da hepatite B
Arteriografia: Aneurismas e/ou oclusdes de
arterias viscerais

Bidpsia artéria de pequeno e médio calibre,
de nervo e de musculo

QUADRO 7

distingue a poliangiite microscopica da PAN
classica.
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Figura 5-PAN - LesBes cuténeas ulceradas escavadas,
necrose, livedo reticular (colecdo Alda Bozza)

A poliangiite microscopica (MPA)
anteriormente chamada poliarterite nodosa
microscopica é uma vasculite sistémica que
recentemente estd individualizada da PAN,
consiste numa vasculite de pequenos vasos
caracterizada pela auséncia de granuloma
extra vascular e a existéncia de uma
glomerulonefrite necrosante segmentar e
focal. O rim esté alterado em 80 a 100% dos
casos, gromerulonefrite rapidamente
progressiva com insuficiéncia renal e sindrome
glomerular (hematdria e proteindria).

O prognoéstico da PAN classica, assim como da
poliangiite microscépica ndo tratada é sombrio.
A maioria das mortes ocorre nos primeiros 12
meses. A evolugcdo clinica pode ser:
agravamento fulminante ou progressao lenta
associada com ataques intermitentes de crises
agudas. O 6bito geralmente ocorre devido a
insuficiéncia renal; por complicacbes
gastrintestinais, como infartos e perfuracdes
do intestino ou por causas cardiovasculares.

Tratamento

- Corticoterapia, que aumenta a sobrevida
dos pacientes.

- Ciclofosfamida

- Interferon-alfa (IFN-) em combinacéo
com plasmaferese

- Agente antiviral vidarabina em combinacéo
com plasmaferese

GRANULOMATOSE DE WEGENER (GW)

E uma vasculite necrosante granulomatosa que
atinge predominantemente o trato respiratério
superior, pulmdes e rins. Como outras

vasculites necrosantes sistémicas, os sintomas
iniciais da GW se assemelham ao quadro de
uma doenca infecciosa ou alérgica.

Figura 6 - Granulomatose de Wegener. Les&o

granulomatosa de mucosa nasal.(cole¢ao Roger Levy).
Diagnostico

O achado clinico e patolégico mais tipico de
GW é a coexisténcia de vasculite de pequenas
artérias e veias, em combinagdo com
granuloma. Este granuloma pode ser tanto
intra como extravascular. Os agentes que
acarretam a formacdo do granuloma,
predominantemente de origem do trato
respiratério sdo ainda desconhecidos, mas a
presenca de células T na inflamacédo
granulomatosa indica uma hiperatividade de
células T.
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O ANCA é encontrado em um alto percentual
de pacientes com GW; predominantemente do
tipo c-ANCA.

O envolvimento pulmonar ¢é geralmente
observado como infiltrados nodulares
cavitarios mdultiplos e bilaterais, e na bidpsia
se observa vasculite granulomatosa
necrosante. Estes infiltrados ocorrem em 85 a
90% dos casos; podendo ser assintomaticos ou
se expressarem clinicamente com tosse,
hemoptise, dispnéia e desconforto toracico. As
lesdes das vias aéreas superiores podem
apresentar sinais de inflamagcdo, necrose e
formacédo de granuloma, com ou sem vasculite.
Na fase inicial o comprometimento renal é
caracterizado por glomerulite focal e
segmentar que pode evoluir para
glomerulonefrite rapidamente progressiva com
crescentes. Raramente se encontra formacéo
de granuloma na bidpsia renal. Qualquer outro
0rgdo pode estar lesado com vasculite,

granuloma ou ambos.

Figura 7 - Granulomatose de Wegener. Radiografia do
tordx com hemorragia alveolar macica.(colecdo Roger
Levy).

Rim - geralmente o comprometimento renal é a
manifestacdo predominante e é observada em
cerca de 80% dos pacientes.

Olho - o envolvimento ocular, observado em
cerca de 50%, pode variar desde conjuntivite
leve até dacriocistite, episclerite, esclerite,
esclerouveite granulomatosa, vasculite de
vasos ciliares a massa retro-orbital.

Figura 8 - Lesdo Ocular na Granulomatose de \Wegener
Escleroceratouveite (col¢édo Oréfice e Belfort Junior).

Pele - as lesdes cutaneas, observadas em cerca
de 50% dos casos, podem se apresentar como
papulas, vesiculas, parpura palpéavel, Ulceras ou
nédulos subcutaneos; na biépsia se observam
vasculite, granuloma, ou ambos.

Figura 9 - Granulomatose de Wegener - Ulceras, necrose e
nodulos sub-cutaneos (colegédo Alda Bozza).

Nervos - as manifestacdes neurolbgicas,
encontradas em cerca de 25% dos casos,
incluem neurite craniana, mononeurite multipla,
ou raramente, vasculite cerebral com ou sem
granuloma.

Coracdo - o comprometimento cardiaco, visto
em cerca de 10% dos pacientes, se manifesta
com pericardite, vasculite coronariana, ou mais
raramente com cardiomiopatia.

Tratamento
Corticoterapia
Ciclofosfamida

Metotrexato

SINDROME DE CHURG-STRAUSS
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A angiite granulomatosa alérgica, ou sindrome
de Churg-Strauss se caracteriza clinicamente
por uma hipereosinofilia sanguinea, uma angiite
necrosante sistémica e pulmonar, atingindo as
artérias e as vénulas de médio e pequeno
calibre. Pode ocorrer em qualquer faixa etaria,
a idade de inicio varia entre 40 e 50 anos e 0s
homens sdo discretamente mais afetados do
que as mulheres.

Diagnéstico

As manifestagBes clinicas da sindrome de
Churg-Strauss sdo muito semelhantes aquelas
observadas na poliarterite nodosa, exceto pelo
acometimento pulmonar. A maior parte dos
pacientes tem um longo passado de doencas
alérgicas (asma e rinite). A histéria natural da
sindrome de Churg-Strauss evolui em trés
fases:

A primeira consiste no aparecimento de asma
em um individuo apresentando antecedentes
alérgicos.

a segunda caracterizada pela hipereosinofilia
sanguinea e tissular semelhante a sindrome de
Léffler. Essa fase pode durar varios anos.

E  terceira fase vasculite sistémica
granulomatosa com infiltrado eosinofilico. Na
fase tardia o quadro pulmonar é a principal
gueixa e pela tomografia computadorizada de
alta resolucdo evidencia-se opacificagdo em
vidro moido, consolidacdo das vias aéreas,
nédulos centrilobulares principalmente na area
de vidro moido, espessamento da parede dos
brénquios e aumento do calibre dos vasos. Os
infiltrados eosinofilicos e o0s granulomas
perivasculares e sobretudo extravasculares,
se associam as lesfes vasculares e sdo muito
caracteristicos da doenca.

Outros tecidos freqlientemente afetados séo
pele, sistema cardiovascular, rins, sistema
nervoso periférico e o trato gastrintestinal.

A sindrome de Churg-Strauss faz parte das
vasculites associadas ao ANCA presente em
dois tercos dos casos e tipicamente do p
ANCA (antimieloperoxidade).

De acordo com Lanham et al existem trés
critérios de reconhecimento da sindrome de
Churg-Strauss com uma especificidade e

sensibilidade superiores a 95%. Sao elas:
asma, hipereosinofilia e vasculite Sistémica.

Tratamento

O Interferon-alfa parece ter efeito benéfico
em pacientes com sindrome hipereosinofilica.

VASCULITE ISOLADA DO
NERVOSO CENTRAL

SISTEMA

A Vasculite isolada do sistema nervoso central
€ uma situacdo incomum caracterizada como
uma vasculite restrita aos vasos do sistema
nervoso central sem  comprometimento
sistémico aparente.

Diagndstico

Os pacientes podem apresentar cefaléia
intensa, alteragcbes psiquicas e neuroldgicas.
Os sintomas sistémicos estdo habitualmente
ausentes. Alteragdes neurolégicas graves
podem ocorrer dependendo da extencdo do
envolvimento vascular. Embora as arteriolas
estejam mais comumente afetadas, vasos de
qualquer calibre podem estar lesados. O
processo inflamatério é geralmente composto
de um infiltrado de células mononucleares com
ou sem formacao de granuloma.

demonstracdo de anomalias vasculares pela
arteriografia

biépsia do cerebral e das

leptomeninges.

parénquima

Tratamento
Corticoterapia
Ciclofosfamida

DOENCA DE BEHCET

A doenca ou sindrome de Behgcet é uma
vasculite de aspectos diversos principalmente
cutanea, articular, vascular, neuroldgica e
ocular. Originalmente era descrita como uma
triade caracterizada por aftas orais, Ulceras
genitais e uveite.

Existe grande prevaléncia da sindrome de
Behcget na Turquia, no Japao, no Ird, na Tunisia
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e, de um modo geral, na
Mediterraneo e no leste da Asia.

regido do
A sindrome de Behcet é provavelmente de
natureza autoimune e parece haver um
componente genético ligado ao HLA-B51 no

desenvolvimento da sindrome.
Diagnostico
muco-cutaneas

Apresenta manifestacdes

recorrentes e frequente envolvimento ocular.
As Ulceras orais sdo a manifestagdo mais
frequente da doenca e é a que aparece
primeiro, mas qualquer orgdo e tecido pode
estar afetado. Além das lesdes orais e genitais
ocorrem: hipersensibilidade cutanea, nddulos
hipodérmicos e pseudo foliculite necrotica.

Figura 10 -Doengca de Behccet.
vasculites em mucosa oral.

Ulceragdes orais -

Os vasos sangiineos de todos os tamanhos sao
afetados e predominam quatro formas da
doenca vascular: Vasculite, oclusGes venosas,
aneurisma e oclus@es arteriais.

- -

. - #v
Figurall - Doenca de Behget. Aneurisma de aorta
abdominal (colecéo Alda Bozza)

As alteracdes vasculares sdo sugestivas de
uma disfuncdo da célula endotelial. A vasculite
parece ser a base patogénica das diversas
manifestacfes sistémicas e resulta tanto em
tromboses venosas quanto em lesdes arteriais
especificas. A trombose venosa € 0 mais
frequente comprometimento vascular.

A vasculite da parede das artérias e veias é
uma importante apresentacdo da sindrome de
Behget e muitas alteracdes do sistema nervoso
central estdo relacionadas as oclusdes de
pequenas artérias e veias.

O que também ocorre nas lesdes muco-

cuténeas, nas cardiopulmonares,
gastrointestinais, renais, articulares e
musculares.

As veias de todos os territorios podem ser
atingidas: cerebral, cava superior, cava
inferior, ileo-femoral, poplitea, hepatica (Budd
Chiari).

-

Figura 12 -Doenga de Behget em crianga - sindrome de
Budd Chiari (colecéo Alda Bozza)

As flebites superficiais ocorrem com
frequéncia e sdo facilmente confundidas com
certas lesfes cutaneas, principalmente com os
nddulos hipodérmicos.

Menos frequente que o comprometimento
venoso, 0 arterial, no entanto pode se
exteriorizar pela presenca de aneurismas
localizados na artéria pulmonar e na aorta
abdominal e oclusdes arteriais principalmente
relacionadas a trauma em funcdo de puncées
arteriais no momento da execugcdo de
angiografias.

Trés tipos de manifestacbes neuroldgicas
podem ocorrer: a meningite asséptica ou a
meningoencefalite, a hipertenséo intracraniana

16/05/2003

Pagina 11 de 21

Pitta GBB, Castro AA, Burihan E, editores. Angiologia e cirurgia vascular: guia ilustrado.
Macei6: UNCISAL/ECMAL & LAVA; 2003. Disponivel em: URL: http://www.lava.med.br/livro



Vasculites

Alda Bozza

com ou sem edema de papila e a neuropatia
periférica.

Manifestacgdes oculares

O comprometimento ocular mais caracteristico
€ a uveite total ou posterior, acompanhada com
frequéncia por uma vasculite retiniana que se
manifesta com hemorragias e tromboses. A
evolucdo se faz por crises sucessivas e as
complicagbes potenciais sdo graves: atrofia
Otica, glaucoma, catarata, gliose retiniana e
cegueira. A uveite esta presente em mais de
60% dos pacientes adultos e constitui um
elemento de valor para o diagnéstico sem ser
no entanto, especifica. E rara nas criancas.

A ocorréncia da trombose venosa cerebral é
geralmente subestimada podendo algumas
vezes ser a primeira manifestagdo clinica da
doenca.

Embora as lesdes vasculares ndo estejam
entre o0s critérios importantes para o
diagnéstico da doenca de Behcget, ela com
frequéncia se exterioriza, no momento do
diagnéstico, por manifestagcGes causadas pelo
envolvimento vascular ao invés da cléssica
triade: ulceracgdes orais e genitais e uveite.

Tratamento

O tratamento da doenga de Behget se baseia
na imunomodulagdo, utiliza-se além de
antiinflamatérios ndo hormonais ou coxibs,
colchicina, talidomida, sulfonas e interferon
alfa e na terapia orientada conforme as
manifestacées especificas observadas. Os
anticoagulantes e antiagregantes séo
empregados no tratamento e prevencdo dos
fendmenos trombdticos.

DOENCA DE KAWASAKI

A doenga de Kawasaki, também conhecida
como sindrome linfonodo-mucocutéaneo, é uma
doenca aguda, febril, exantematica, de
etiologia desconhecida, com predominancia no
sexo masculino e em criangas menores de 5
anos. Consiste numa arterite necrosante de
pequenas e médias artérias, na maioria das
vezes, auto-limitada.

£
o o o B

Figura 13 - Exantema maculopapular na doengca de

Kawasaki. Descamacdo perineal na fase subaguda da
doenca (colecdo Alda Bozza)

Figura 14 - Hiperemia palmar, aspecto da ponta dos dedos
apds a descamagdo em laminas (colecao Alda Bozza)

Figura 15 - Edema difuso dos pés e descamacdo em laminas
(colegdo Alda Bozza)
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Diagnostico

Critérios para o Diagnéstico

Segundo o Comité Japonés da Doenca de
Kawasaki

- Febre alta de inicio abrupto presente por
cinco ou mais dias.

- Conjuntivas oculares hiperemiadas.

incluindo
orofaringe

- Alteragbes da cavidade oral
eritema, secura, mucosa
hiperemiada.

- Alteragdes nas extremidades distais dos

membros incluindo rubor e edema indurado
das maos e pés e descamacdo peri-ungueal.

- Exantema eritematoso polimorfo
(morbiliforme, escarlatiniforme,
maculopapular, eritema marginado)

propagando-se das extremidades para o
tronco. Dura aproximadamente uma semana.

- Aumento linfonodos

cervicais.

ndo supurado dos

O diagnéstico exige 5 dentre os 6 critérios acima

QUADRO 8

O inicio agudo e a evolucdo em surtos €
sugestiva de etiologia ligada a infeccéo.

As manifestacfes clinicas estdo relacionadas
ao comprometimento multi-sistémico e as
complicagBes mais graves sdo cardiovasculares
com aparecimento de aneurismas. A morte
pode ocorrer por trombose corondria com
infarto do miocardio ou por doenga vascular

oclusiva.
_

Kawasaki -

Figura 16 -Doenca  de
evidenciando aneurismas e oclusdes (cole¢do Alda Bozza)

Arteriografia

Kawasaki -

Figura 17 -Doengca de
evidenciando a presengca de aneurisma em corondria
(colegdo Alda Bozza)

Ecocardiograma

Laboratorialmente observa-se:

a) aumento da velocidade de
hemossedimentacao (VHS);

b) leucocitose;

c) trombocitose que ocorre
caracteristicamente a partir da segunda
semana de doenga;

d) fator de von Willebrand elevado.

As principais caracteristicas sdo utilizadas
como critérios diagnoésticos.

Tratamento

O tratamento consiste do emprego de:

a) anti-inflamatorios;

b) gamaglobulina endovenosa - a utilizacdo na

fase aguda, reduz o risco de aneurisma
coronariano;

¢) medidas vaso-dilatadoras;

d) tromboliticos e anti-coagulantes.

PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN

A parpura € uma sindrome clinica
caracterizada pelo aparecimento espontaneo
de manchas hemorragicas que nao
desaparecem pela digito compressdo. E
resultante da passagem extravascular das
hemacias através da parede das arteriolas,
vénulas ou capilares. Constitui-se de elementos
petequiais multiplos e confluentes, podendo se
observar uma evolugdo para necrose, outras
vezes vesiculas, bolhas e ulceracdes
superficiais. Geralmente tém uma evolucdo
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auto-limitada, no entanto, como complicacbes
podem ocorrer: hemorragia  digestiva,
perfuragdo de alca, sindrome oclusiva,
invaginacdo intestinal, proteinlria, sindrome
nefrotica e insuficiéncia renal, pancreatite,
dor abdominal, nausea, perda sangiinea,
hematdria.

Purpura - Aparecimento subito, principalmente
na regido pré-tibial e perimaleolar,
frequentemente  acompanhada de uma
sensacdo de prurido e/ou queimacao
precedendo o inicio das lesdes. A recorréncia
das lesdes tem uma frequéncia muito variavel.
Os fatores desencadeantes sdo aqueles
relacionados principalmente com o aumento da
pressdo  hidrostdtica como andar ou
permanecer de pé.

Podemos observar lesées de plrpura em
diferentes estagios de evolucdo, inicialmente
de coloracdo purplrica e posteriormente
acastanhada.

Diagnéstico

Baseia-se em sinais e sintomas caracteristicos.
Bidpsia evidencia uma vasculite
leucocitoclastica com polimorfonucleares na
parede vascular. Imunocomplexos circulantes:
o0 aumento de IgA no soro e depédsitos de IgA
na parede vascular sdo evocadores do
diagnostico de purpura sem que, no entanto,
sejam especificos.

Tratamento

Habitualmente conservador e expectante.
Repouso.
Analgésicos - dores
articulares.

quando  ocorrem
Corticéide - em caso de comprometimento
visceral.

Determinar o nexo causal - retirar, sempre
que possivel, o fator desencadeante.

VASCULITES RELACIONADAS A
INFECCAO
Varias doencas infecciosas tém  sido

associadas as vasculites.
Meningococcemia

Figura 18 - Miningococcemia - necrose de
rapida (colecdo Alda Bozza)

o

instalacéo

Figura 19 - Miningococcemia - lesbes

necroticas(colecdo Alda Bozza)

delimitagdo das

lesdes

Figura 20 - Miningococcemia -
necroticas (colegio Alda Bozza)

delimitacdo das

Endocardite Bacteriana
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N - L .
Figura 21 - Lesbes de Janeway e Noddulos de Osler
(colecéo Alda Bozza)

Figura 24 - Fendmeno de Lucio. Lesdo cutanea semelhante
a vasculopatia livedoide. (colegdo Roger Levy)

Figura 25 - Fendmeno de Lucio. Histopatologia H&E com
oclusdo microvascular, sem infiltrado na parede do
vaso(colecdo Roger Levy)

AIDS

Figura 22 - Lesbes de Janeway e Noédulos de Osler
(colegdo Alda Bozza)

Mal de Hansen

I
Figura 26 - Necrose, bordos nitidos e retrateis, necrose
cutanea

Figura 23 - Lesdes necrdticas disseminadas (colegcdo Alda
Bozza)
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Figura 27 - Necrose, bordos nitidos e retrateis, necrose
cutanea

Vasculites associadas ao Virus da
Imunodeficiéncia Humana (HIV)

Vasculite de Hipersensibilidade

Vasculite Leucocitoclastica

Periflebite de Retina

Vasculite eosinofilica

Sindrome de Kawasaki

Poliarterite Nodosa

Vasculite/perivasculite na retina e na
encefalopatia pelo HIV

Vasculite sistémica

QUADRO 9

VASCULITES RELACIONADAS A DOENCAS Figurz 2?‘T"°mb°seb - ,S‘:dr_°med_‘s‘?:ém‘°al f{g“dild/
DIFUSAS DO TECIDO CONJUNTIVO amputacdo em membro inferior direito (colegdo a

Bozza)
‘r1

Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

As lesbes vasculares no LES sdo de duas
naturezas: a) vasculite, b) trombose sindrome
anticorpo antifosfolipidio

Figura 30 - Rash malar em ' asa de borboleta’ no lupus
Figura 28 - Vasculite - lesfes cutaneas em face (colecdo  eritematoso sistémico (colecdo Alda Bozza)
Alda Bozza)
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Figura 31 - Les@es hipocrémicas que geralmente se seguem
as lesbes eritematosas, que ocorrem no lupus eritematoso
sistémico, dermatomiosite, esclerodermia, onde apés uma
fase de eritema hd uma evolugdo para a hipocromia
(colecéo Alda Bozza).

Figura 32 - Lupus eritematoso sistémico. Eritema facial
maculopapular. Eritema palmar e digital. Eritema
periungueal traduzindo as anormalidades (dilatacdo e
tortuosidades das algas capilares que podem ser bem
evidenciadas através da capilaroscopia.(colecdo Alda
Bozza)

Figura 33 - Lupus eritematoso sistémico. Eritema facial

maculopapular. Eritema palmar e digital. Eritema
periungueal traduzindo as anormalidades (dilatacdo e
tortuosidades das alcas capilares que podem ser bem
evidenciadas através da capilaroscopia. (colecdo Alda
Bozza)

Dermatomiosite

Critérios Diagnosticos

Fraqueza muscular simétrica e proximal
Erupcéo cutanea tipica
Alteracdes eletromiogréaficas e histoldgicas

Aumento dos niveis das enzimas musculares.

Bohan A., Peter J. B. Polymiositis and
Dermatomyositis (part 1 and 2) N. Engl. J.
Med. 1975; 292:344-7, 403-7.

QUADRO 10

Figura 34 - Dermatomiosite - Exantema em superficieis
extensoras dos joelhos as placas avermelhadas, lisas ou
escamosas, localizadas sobre as superficieis extensoras
metacarpofalangeanas e interfalangeanas, posteriormente
evoluem para pequenas zonas despigmentadas e atrofiadas
denominadas sinal de Gottron. (colecdo Alda Bozza).

Figura 35 - Capilaroscopia na dermatomiosite - observam-
se capilares dilatados e sinais de hemorragia (colegdo Alda
Bozza)
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A vasculite pode acometer qualquer segmento
do tubo digestivo, acarretando perfuracdo e
sangramento. S&8o frequentes as alteracOes
cuténeas em polpa digital, com ulceragcdo e
necrose.

FAN - 37 a 67%
Anticorpos anticentréomeros
Anti DNA

Figura 38 - ESP - micro ulceragcdes em polpa digital, de
carater isquémico (colecdo Alda Bozza)

TN
Figura 36 - Dermatomioste - Alterac6es podem ocorrer
nas superficieis extensoras dos joelhos, cotovelos,
maléolos mediais, térax, coxas, porgdo Antero superior do
torax (sinal do decote) e postero superior do térax (sinal
do xale). (colegdo Alda Bozza).

Esclerodermia Sistémica Progressiva

Caracteriza-se  pelo aspecto brilhante,
discromia e perda das pregas cutaneas na pele
esclerodérmica.

Figura 39 - Capilaroscopia na esclerodermia sistémica
progressiva - megacapilares e zonas avascularizadas
(colegdo Alda Bozza)

CONSIDERAGOES FINAIS

A grande variedade de sinais e sintomas que
ocorrem nas vasculites torna imperativo que
em diversas situagles clinicas o dignéstico
diferencial com as vasculites pode ser
realizado. Uma vez realizado o diagndstico, que

nem sempre é Obvio, o tratamento segue as
orientacdes descritas neste capitulo.

Figura 37 -ESP - pele esclerodérmica (cole¢do Alda
Bozza)
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