Poliangeite microscopica

- evolucédo clinica de um doente -
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Introducao
A Poliangeite Microscopica (PAM) é uma vasculite sistémica de pequenos vasos que apresenta anticorpo anti-neutrofilico citoplasmatico
perinuclear (pPANCA) tipicamente positivo e o diagndstico definitivo é baseado em biopsia tissular. O tratamento inicial da doenca consiste em
imunossupressao com glucocorticéides e ciclofosfamida.
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/Caso (@[{;11d) \
Mulher, 62 anos Sintomatologia: Exame objectivo:
sindrome gripal TA 130/75 mmHg
Antecedentes: e FC70bpm
neoplasia da mama toracalgia FR 22 cpm
hipertens&o arterial dispneia MV diminuido nas bases e
hemoptises fervores sub-crepitantes bibasais

Exames complementares de diagndstico:

Analises: Radiografia de torax:
hemoglobina 8,2 g/dL condensagdo heterogénea a
creatinina 4,2 mg/dL, ureia 119 mg/dL direita
VS 111 mm, PCR 3,16 mg/dL

Serologias HIV, HBV e HCV negativas

Serologias mycoplasma, legionella e chlamydia
negativas

Hemoculturas, urocultura e cultura de secrecdes
brénquicas negativas

ANA, anti-DNAds, cANCA e anti-GBM negativos
PANCA positivo

CEA e CA 15.3 negativos

Ecografia renal:
nefropatia médica, aumento da ecogenicidade

TC de torax:

densificacdo bilateral do
parénquima pulmonar com
padréo alveolar; espessamento
intra-lobular

Biopsia renal:
glomerulonefrite necrotizante pauci-imune
com crescentes

Broncofibroscopia: hemorragia do lobo inferior direito

Biopsia transbrénquica: infiltrado inflamatdrio inespecifico

Diagndstico definitivo: Poliangeite microscopica

Tratamento: metilprednisolona 500 mg durante 3 dias
prednisolona 1 mg/kg/dia (50 mg/dia) durante 1 més
ciclofosfamida 1,5 mg/kg/dia (75 mg/dia) durante 3 meses
Manuteng&o com: prednisolona 10 mg + azatioprina 2 mg/kg/dia (100 mg)
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Evolugdo:
hemoglobina9,2 g/dL
creatinina 2,50 mg/dL
VS 13 mm

Remissao em 1 ano

Recaida apods 3 anos:
prednisolona + azatioprina + alopurinol

Reacgaoiatrogénica- anemia: suspensao de azatlopnna e alopurlnol

a trombocitopenic:

Aumento da toxicidade hematoldgica se: | Azatioprina
Rt

= Diminuigdo da actividade daTPMT » R i
= Medicagdo concomitante: — \
Xantina poxantina-guanina-

* alopurinol Oxidase ~ fosforibosiltransferase
; |
. 4 ¥
furosemide 6-tiolrato  Varios métabolitos
* |[ECA activos de tiopurina,
incluindo nucleétidos
* AINE 6-tioguanina
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Concluséo
Apresenta-se o caso de uma vasculite sistémica ANCA positiva com progressao para insuficiéncia renal terminal.
dos grandes desafios terapéuticos desta patologia, podendo ocorrer em cerca de 30% dos casos, mesmo com t
numa das principais causa de morte. Relembra-se ainda a importancia do doseamento da TPMT prévio ao inicio
de modo a evitar toxicidade pela mesma.
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