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Introducao

O diagndstico de vasculite € um desafio na pratica médica, em parte e principalmente pela sua heterogeneidade clinica na distribuicdo organica e
também em sua severidade e caréncia de critérios diagndsticos atualizados com conceitos atuais além disso, as consequéncias do atraso ou falha
diagndstica sdo potencialmente fatais. Exemplos incluem o desenvolvimento de insuficiéncia renal em vasculites associadas ao ANCA (AAV),
cegueira nas arterites de células gigantes (ACG) e um aumento na presenga de aneurismas de artérias coronarias na doenga de Kawasaki com
diagndstico tardio(1). Pacientes com diagndstico de vasculite renal frequentemente ja se apresentaram a servigos de assisténcia médica no minimo
seis meses mais cedo como a sobrevida e o risco de insuficiéncia renal de estagio terminal estdo fortemente associados com a fungao renal no
diagndstico, este atraso tem impacto direto no desfecho clinico(2). O aumento no conhecimento sobre as vasculites e a disponibilidade da
sorologia do ANCA reduziu o atraso no diagndstico de AAV, na Finlandia, de 17 meses na década de 80 para 4 meses na década de 90(3), além de
quase eliminar a cegueira na arterite de células gigantes(4). De forma interessante, ndo somente a velocidade do diagndstico aumentou, como
também a incidéncia das sindromes vasculiticas e a idade dos pacientes ao diagnostico(5). Isso sugere que ocorria subdiagndstico em idosos no
passado, o qual pode estar ocorrendo até hoje.

Suspeitar de vasculite como parte do diagnéstico diferencial em pacientes que se apresentam com sindrome inflamatdria é o passo inicial. Apds
isto, pesquisa-se a presenca das caracteristicas clinicas fenotipicas da vasculite que, se presentes, podem confirmar o diagndstico ou, como na
maioria das vezes, guiam o especialista para propedéutica armada com angiografia e bidpsia. Durante este rastreamento ndo se deve esquecer de
excluir as causas secundarias e aquelas que mimetizam a doenca (Tabela 1)(6,7). Ao final destas etapas, na presenca de duvida diagndstica, os
termos “possivel” e “provavel” podem ser utilizados. Mantém-se vigilancia constante até atingir certeza diagndstica ou até devendar um
diagndstico alternativo.

Em resumo o diagndstico se divide em cinco componentes: 1) fendtipo clinico compativel 2) sorologia ou imagem especifica 3) confirmacdo pela
histologia 4) exclusdo de doencas que mimetizam ou causas secundarias de vasculites 5) certeza diagndstica apos periodo de observacao (Tabela
2).

Entendendo a classificacao

Iniciativas prévias buscaram definir as sindromes vasculiticas de acordo com sua patologia ou desenvolver critérios de classificacdo que permitam
um paciente com vasculite ser categorizado em subgrupos de vasculites. Em 1990 o ACR publicou critérios de diagndstico das vasculites, buscando
identificar as desordens inflamatdrias dos vasos como entidade e distinguir individualmente uma das outras. Esse esforco produziu orientacdoes em
relacdo a granulomatose de Wegener, sindrome de Churg-Strauss, poliarterite nodosa, arterite de células gigantes, arterite de Takayasu, purpura
de Henoch-Schonlein e vasculite de hipersensibilidade. Posteriormente, a Conferéncia de Chapel Hill buscou elucidar as definicdes das vasculites
sistémicas e propagar terminologia diagndstica padrdo para descrevé-las. De forma pioneira, as vasculites foram classificadas de acordo com o
calibre dos vasos, sendo as de grandes vasos aquelas relacionadas a aorta e seus grandes ramos (subclavia e carétidas) as de médios vasos como
as artérias principais supridoras de 6rgdos internos (renal, hepatica, mesentérica e coronarias) e, por ultimo, as de pequenos vasos como as
envolvendo pequenas artérias presentes no parénquima dos érgdos, arteriolas, capilares e vénulas. Outros avancos foram diferenciar a poliangeite
microscépica da poliarterite nodosa, devido acometimento de arteriolas, capilares e vénulas na primeira, notadamente glomerulonefrite além de
ressaltar o papel diagnodstico e classificatorio do ANCA. No entanto, esses critérios de diagndstico tém certa limitagdo na pratica clinica, ja que



permitem um paciente migrar de ndo ter diagndstico ao polo de ter vasculite, terem sido criados baseados em definicdes da doenca e sistemas
classificatérios para uso em ensaios clinicos e, ainda, devido aos critérios disponiveis do ACR terem sido desenvolvidos antes do uso dos testes
ANCA e técnicas modernas de abordagem por imagem (MRI e FDG-PET), além de ndo existirem para muitas vasculites.

Dessa forma, entender a classificacao implica em reconhecer precocemente um paciente com vasculite em potencial, conhecer os padrdes mais
comuns de apresentacdo destas sindromes, para em seguida realizar um protocolo de investigacdo.

Nesse protocolo, a descoberta do tamanho do vaso predominante envolvido se mantém o método mais Util para classificar as vasculites em
pequeno, médio ou de grandes vasos.

Tabela 1 - Causas secundarias ou que mimetizam vasculites

Mimetizam vasculites Causas secundarias

Aterosclerose Infeccies Tuberculose
Sindrome antifosfalipidica Hepatte B e C
higlama mitipla HI%
Endocardite infecciosa Parwvovirus
Outras infeccdes crénicas Fibroze cistica
Sindromes paraneoplasicas Malignidads Linfoma

Doenca vazcular genética

g Meoplasia de drgdos sdlidos
[p.ex.: sindrome de Marfan) 3 L

Sindromes autoinflamatariasz
Reacfes de hipersensibilidade
Ahuzos de anfetaming e cocaina

Doenga dao tecida canjuntivo

Drogazs

Exposicio ambientsl

Artrite reumstoicle

Lipus ertematoso sistémico
E=zclerodermiz

Sindrome de Sjdgren

Penicilaming
Propittiuracil
Hidlralazinz
Minocicling
Cocaing

Inzetoz
Silica




Tabela 2 - Caracteristicas para o diagnostico da vasculite

1.Fendtipo dinico compatfvel

2. Sordlogia (AMCA) ou radioodia (anoiografis) especificas
3. Bidps=ia tecidual confinmatdria

4. Excliséo de doences mimetizantes e causas secundatias
5. Obzervacfo clinica pata obter-se certeza diagndstica

A apresentacao da vasculite

O paciente com vasculite frequentemente se apeesent sintomas prodrémicos, disturbios constitimi®me manifestacdes 0rgaos-
especifica (Tabela 3). A fase prodrémica nas AAVodve varios meses e se caracteriza por multiplasrsas que seguem um curso
flutuante a ACG é geralmente precedida por cefalelaudicacdo mandibular. Quando a fase prodroénizata, dias ou uma a duas
semanas, uma vasculite reativa, como purpura dedeBichonlein, ou vasculite secundaria deve sasiderada. Disturbios
constitucionais variam em intensidade e podem astsntes nas apresentacdes 6rgaos-especificaneorasculite limitada ao rim. Tais
sintomas sdo muitas vezes erroneamente interpeetadoo sindrome poés-viral ou reflexo de infec¢@énicas ou neoplasias. Outras

vezes o0 paciente é referenciado por apresentarttieanaicroscopica, elevacédo nao explicada de grovilamatérias ou anemia
normocitica normocrémica.



Tabel 3 - Sintomas prodromicos

Sntomas constitucionals Febre
Perda porderal
Pdiartralgs
Pditmizlga
Cefaleia
Cervicalda
hs-estar
Fadiga
Pdlizttrie

Smtomas orgac-espedfico - Ouvdos, ohoz e ganganta Crostas nasais, spistaxe, sinuste, dor nasd, surdez, woz rouca

- Trato respiradrio Tozse, sibiancis, hemoptize e depneia, pneumonia resisterte
& antibiatico

- Clhos= Cicx, hiperemia e défict visual

- Trao gastroirtestinal Dax sbdomirel

-Rnz Irina turva ou hematlria franca

Hematuria ezsntomatiaca e protendna
- Sigtema nervazo Parestesiaz e fragueza

Manifestacfes orgaos-especifica

1. Ouvidos, nariz e garganta: pacientes frequeniense apresentam com sintomas nasais, sinusiteglidao, dispneia ou até mesmo
surdez. Rinite, polipos nasais, sinusites e surdedutiva sdo caracteristicas da sindrome de CRimagiss, enquanto processo
inflamatorio nasal mais agressivo com necrose &sol das conchas nasais, surdez condutiva seaadéigfuncdo da trompa de
Eustaquio séo vistas na granulomatose de Wegengr(@&sa vasculite o envolvimento subglético é mdreguente no momento da
apresentacao e, geralmente, ocorre tardiamentedQ@aapresentacdo é limitada ao ouvido, narizaogagta e sorologia para ANCA é
negativa, diagnéstico dependera da bidpsia, agpralmente é ndo confirmatéria.



2. Trato respiratério inferior: sintomas da doewgsculitica sdo a tosse, geralmente ndo produibi#ancia, dispneia aos esforgcos e
hemoptise. O desenvolvimento de asma de inicialoltaé uma caracteristica da sindrome de Chuegt§&tr Pneumonia recorrente ou
dita resistente a antibiotico pode ser encontradpacientes com sintomas flutuantes associadasfiltrados pulmonares, sendo
atribuidas as AAV. A combinacédo de hemoptise, dispa queda no hematdcrito representa possibilidademorragia pulmonar, uma
emergéncia vasculitica, mais caracteristica dapgdite microscépica, granulomatose de Wegeneindtosne de Goodpasture.
Tomografia computadorizada (CT) € muito mais sehsjue a radiografia de torax na deteccdo deranditis e cavitacdo, mas € nao
especifica, sendo a broncoscopia geralmente neieegaéa visualizacéo direta das vias aéreas e sagcexcluir processo infeccioso pelo
lavado broncoalveolar e obter tecido para histaloDeve-se ressaltar que a bidpsia pulmonar pocbszopia tem certa limitacdo nas
vasculites devido sangramento néo passivel derugiiesendo a abordagem aberta mais indicada(8).

3. Comprometimento mucocutaneo: Ulceras orais pag&Emer, mas sao raras na GW em que a manifestacacteristica € “gengivite
em morango”. Ulceracdo gengival geralmente € urntindla doenca de Behget, enquanto o envolvimestaular € altamente sugestivo
de poliarterite nodosa. Um rash purpurico indahaliga predominantemente uma vasculite de pequeasasymas nao diferencia entre
AAV e outras causas. Este rash pode levar a ul@eregm evolugdo para multiplas necroses. Politeteddosa é associada com rash
violaceo, serpenginoso podendo ser doloroso.

4. Comprometimento ocular: o envolvimento oculdap@asculite € comum na AAV, lesbes estas repradastpela episclerite ou
esclerite, clinicamente evidentes por “olho verméliioloroso, podendo ter baixa visual. Estes digti& podem evoluir para perfuracdo
da esclera. Olhos vermelhos indolores podem sersvig poliangeite microscopica (PAM). Vasculitentana ou infarto venoso da retina
se apresenta como exsudatos algodonosos e pendh Waramente na AAV, mas mais frequentemente@@,Aima neurite Optica
isquémica anterior por vasculite do ramo ciliartpoer da artéria oftalmica causa cegueira suptdendo ser bilateral. Obstrucéo do
ducto nasolacrimal pelo envolvimento nasal na G\Wsadacrimejamento constante, epifora e predispidfeecdes de repeticao.
Granuloma retro-orbital na GW provoca dor e proptpode prejudicar a visao.

5. Comprometimento renal: o envolvimento renalsgndsmatico até o surgimento de insuficiéncia rawvaincada. O diagndstico precoce
depende da presenca de manifestacfes extrarremaideteccido de hematuria e proteinuria. Glomeettioe rapidamente progressiva é
uma sindrome definida pelo aumento da creatinineasé pela presenca de glomerulonefrite crescemtésopsia, sendo mais
frequentemente causada pela AAV. Entretanto, arraeno envolvimento renal na AAV é detectado atitesumento da creatinina.
Hematuaria microscopica e proteinuria estdo sem®eptes nas vasculites renais. Hematuria poge@aunciada,drnando a urina turv

e acastanhada ou pode ser macroscopica. Protedniinsaficiente para causar sindrome nefroticanQoi@la € macica, histologia



geralmente revela vasculite de complexo imune, campadrpura de Henoch-Schénlein ou crioglobulineripresenca de cilindros
heméticos na urina € fortemente associado com gldomefrite crescéntica, a qual € vista na AAV ositcilindros ndo tém significancia
diagnéstica nas vasculites. O envolvimento rengdatiarterite nodosa € geralmente assintomaticdetectado como infartos em forma
de cunha na ultrassonografia ou como infartos areameas na angiografia, mas hematuria pode ociorfigato renal pode ser doloroso e
hipertensao ser encontrada. A arterite de Takay@suenvolvimento das artérias renais causa hipgtemeducao do tamanho renal e
insuficiéncia renal progressiva sem anormalidadieswias.

6. Comprometimento do trato gastrointestinal: asifestacfes intestinais das vasculites sdo hemarmgr abdominal e o abdome
agudo. Purpura de Heno8thdnlein frequentemente envolve o intestino delgagdode causar pancreatite. Acometimento gastsiinal
como apresentacdo de AAV é raro, mas abdome agurtlogtivo pode ser visto, principalmente assoce@oliarterite nodosa. Qualquer
porcao do intestino pode esta envolvido sendooatéeninal a mais frequente. Diarreia invasiva codgttiplas ulceracbes mucosas de
distribuicdo para doenca de Crohn-simile pode ecoa doenca de Behcet. Edema descontinuo da rédminal pode ser encontrado
no ultrassom ou na TC ou demonstrado indireta gptac&o de radioisotopo na medicina nuclear. Ewsaasos, ulceracao gastrica ou
coldnica pode ser visualizada endoscopicamentenmbegipsia endoscoépica pode ser insuficiente parfirmar o diagndstico.

7. Comprometimento do sistema nervoso central:wiésale nervos periféricos usualmente apresentas® uma mononeurite

multiplex com padr&o de lesdo axonal nos estudesnigucio. E indolor em seu estagio agudo, ponédnashes dolorosas s&o comuns
guando ocorre a reinervacdo. Esta manifestacagta@esin 20% dos pacientes com AAV e é mais comusingaome de Churg-Strauss,
crioglobulinemia e na poliarterite nodosa. Raramelmiorosa, sindromes neuropaticas sensoriaisitBnasibuidas as vasculites.
Neurites craniais podem ocorrer, principalmentgnaaulomatose de Wegner e doenca de Behcet, pasentd nas outras AAV e
poliarterite nodosa. O envolvimento cerebral commsequéncia direta de vasculites sistémicas € meoensintomas cerebrais podem ser
secundarios a hipertenséo severa, acidente vaslg&@&mico ndo inflamatorio ou a infec¢do. O acametto do parénquima cerebral
pode ser visto nas AAV, poliarterite nodosa e daateeBehcet(9). De forma indireta, as vasculitegrdedes vasos podem causar lesdes
isquémicas de parénquima encefalico por vascuditeaddtidas, vertebrais e basilar(9). Lesdes tipssa com caracteristicas
granulomatosas sdo muito raramente vistas na graatbse de Wegener, por vezes com envolvimentigpdéide(9). Lesdes de
caracteristicas desmielinizantes séo vistas nagdadm Bechet e sindrome de Churg-Strauss(9). Lesfiggmicas e hemorragicas sao
comuns a maioria das vasculites, sendo na doenBaldgt comumente em tronco cerebral(9). Menirgydaica, por vezes
meningoencefalite, sGo marcas da granulomatoseedeér e doenca de Behcet(9). Trombose do seico@uale ser encontrada na
doenca de Behcget(9). Disturbios cognitivos saaueates no envolvimento do neurobehcet, e cefateraim na doenca de Behcet e
granulomatose de Wegener(9). Mielite transversa&ipdol ser documentada por ressonancia nuclear nag(féNM) € descrita.



Angiografia tem melhor sensibilidade que a anggsoaancia no acometimento de pequenossyg®rém ambas tém baixa especificic
para vasculite cerebral(10). O exame de liquor eoemte tem aumento de leucocitos. Quando se obséegées isoladas, bidpsia pode
ser necessaria para distinguir vasculite de malagtes ou outras doencas(11). Em relacdo as angeitegsias do sistema nervoso central
(SNC), Calabrese e Mallek, em 1988(12), propuseranitério diagnostico, sendo que na presenca deéfitit neuroldgico inexplicado

e adquirido deve-se somar: 1) a presenca de achadaxyraficos caracteristicos ou evidéncia higiobbe 2) auséncia de evidéncias de
vasculite sistémica ou outra condi¢do. Atualmeabesse que se trata de um grupo heterogéneo, aardgeite granulomatosa o mais
comum. Os sintomas associados sao cefaleia cr@mcafalopatia, AVE e AIT, convulsdes, distirbiesrdimor e cognitivos,
anormalidades focais sensoriais ou motoras, atexraielopatia. De forma mais velada sintomas quepodesencadear uma
investigacdo para angeite primaria do SNC sao rgiaioronica, sintomas neuroldgicos recorrentefudcao cerebral difusa ou medular
inexplicada. Ponto importante a ressaltar é quenbecimento atual demonstra que um angiogramareg¢aetieriormente descrito como
“alta probabilidade e vasculite” € mais comumeme@db a desordens ndo vasculiticas como as sindreaseespasticas cerebrais ou
mesmo aterosclerose(6). Ainda, a biopsia cerelodg per falsos negativos em até 25% dos casosalamidstra obtida(6). Deve-se
alertar aos reumatologistas sobre a necessidachaido conhecimento sobre as sindromes de vasoesgasabral reversivel, cujo
diagnostico diferencial € extremanente dificil casrangeites priméarias do SNC(6,12).

8. Comprometimento cardiaco: infarto valvar, pattiomente da valvula adrtica, € visto na GW. Irdidio miocardico eosinofilico e
cardiomiopatia ocorrem em 50% dos casos de amdei@hurg-Strauss(24). A Ultima apresentacdo € mEmusem e mais caracteristico
da sindrome hipereosinofilica, um potencial diagoogliferencial da angeite de Churg-Strauss. Eadlite infecciosa pode causar
depdsitos mediado por imunocomplexos com rash, gjlolonefrite e ANCA-MPO positivo, assim sendo, tege dificil de diferenciar de
uma vasculite sistémica. Angeite de Takayasu padser dilatacdo da aorta e insuficiéncia valvaicsorArterite coronariana é
caracteristica da doenca de Kawasaki, evoluindmué&etemente com multiplos aneurismas e, raramecere em outras sindromes
vasculiticas.

Investigagéo laboratorial

O protocolo tipico para investigacdo para um paeieam vasculite é resumido na Tabela 4. Envolvimérgdo-especifico ira
influenciar na necessidade de outras ferramentznd® poliarterite nodosa € suspeitada, o diagmdgtide ser confirmado com a
deteccdo de aneurismas na angiografia mesentémcekexiste um perigo de se superestimar irreigaldes vasculares e
microaneurismas. Na vasculite de Churg-Strausa, g prevaléncia de envolvimento cardiaco recdase a realizacao de
ecocardiograma mesmo em pacientes assintomatimagehs de tomografia computadorizada da érbitas ski face, tragueia e pulmdes



sdo rotineiramente indicadas na GW. Estudos deug@iodhervosa sao Uteis em distinguir neuropatiewiisa de outras causas. O foco
principal da investigacao € a bidpsia nem sempssipel, porém € fortemente recomendada, especisdmersorologia, como o ANCA,
for normal. Existe uma discussao em relacéo aa daldidpsia renal se a apresentacéo for tipieaoeANCA for positivo e confirmado
pelo PR3-ANCA ou MPO-ANCA. No entanto, em vistatdgicidade do tratamento, existe a tendéncia eabts o diagnostico de
certeza.

As vasculites sistémica primarias afetando predanmeémente vasos microscopicos com poucos ou nedbpdsito de imunocomplexos
estdo associadas com a presenca do ANCA. A pestuiBAICA usa tanto imunofluorescéncia indireta(kfganto o ELISA com o
antigeno purificado proteinase-3 (PR3-ANCA) ou opelroxidase (MPO-ANCA) como alvos. Testes de IIGitpms séo descritos pelo
padrao de fluorescéncia em citoplasmatico (C-AN@A&¥ociado com PR3-ANCA, ou perinuclear (P-ANCA}aziado com MPO-
ANCA. Os testes de IIF sdo mais sensiveis, mas snesyecificos do que o ELISA e sdo operador depeneées podem ser titulados.
Comercialmente os testes de ELISA para ANCA nagsé@loonizados e variam em sua sensibilidade e iispaxde. Novos ELISA PR3-
ANCA usando tecnologia de “captura” vem apreserddrwh performance. Uma IIF positiva deve ser acoimgda por testes para ambos
PR3-ANCA e MPO-ANCA. Apesar da sensibilidade deresultado combinado positivo ser ligeiramente dutda, a especificidade é
extremamente aumentada. A utilidade do ANCA é erftiada pelo quadro clinico para um paciente capesta de nefrite, C-
ANCA/PR3-ANCA ou P-ANCA/MPO-ANCA positivo tem no mimo 95% de chance da biopsia renal revelar vascéliassociacao
com vasculite € menor em outros quadros clinicogpemplo, doenca inflamatoria intestinal esta @asla a ANCA positivo sem
vasculite. Com a realizagdo do ANCA, mais pacieagtdo sendo encaminhados pela suspeita de vadzagitados apenas no teste
positivo. Entretanto, isso requer repetidos test@sestigacdo para outras caracteristicas daslitasc Niveis do ANCA sao
influenciados pelo tratamento e pode ser negativegagios precoces ou em doencas limitadas. @Qehsiente, pacientes com bidpsia
confirmando GW ou PAM séo persistentemente ANCAatiegs. Além disso, um ANCA negativo ndo excluiiaghostico de uma AAV.
Na angeite de Churg-Strauss, ANCA é positivo apemaaproximadamente 50% dos pacientes, sendo wsutalim padrdo MPO-ANCA
e esta associado a nefrite. De interesse clinicgpmentar, a positividade do ANCA com especifidelpara elastase neutrofilica
humana foi descrita em associacéo as lesfes wasulle vias aéreas superiores granulomatose dendfelike desencadeadas pelo
abuso de cocaina inalada. Embora curse com degirdssea de septo nasal, palato e outras estrainuasis, diferentemente da
granulomatose de Wegener (no maximo apenas a |jpapigicea), as lesdes de vias aéreas superidiesdas pela cocaina também
podem causar vasculite necrotizante. Em estudoalte; de Wiesner et al., com 25 pacientes conetedésencadeadas pela cocaina
comparadas com grupo-controle de granulomatoseatgekér (n=64) e poliangeite microscopica (n=14ne®ntrou positividade de
84% de ANCA com especificidade para elastase ni#ideono grupo da cocaina. Padrdo P-ANCA foi osr@mum, porém C-ANCA
também foi encontrado, sendo que 12 dos 21 pasi€hiéo) do grupo da cocaina com ANCA positivo neagitambém contra a



proteinase-3 ( nenhum para mieloperoxidase). Nanémt nenhum dos pacientes do grupo controle fitipo contra a elastase
neutrofilica, sugerindo que a especificidade dtetésnais Util que a proteinase-3 em diferencilds vasculiticas de vias aéreas
superiores induzidas pela cocaina da Granulomd®¥éegener localizada(13).

Tabela 4 - Sugestio para investigagdo de vasculite

Investigagio inicial para suspeita de vasculite

Hematoldgico Hemograma completo, YHS
Coagulograma

Bioguimica Ureia, eletroltos, creatinina e clearance de creatining
Teztes de funcéo hepitica
PCR
Eletroforese de proteinas & imunoglobulinas

[fnunologico AR A,
FAR, EMA,
Fator reumatoicle
Complementos (C3 e C4)
Articorpo anticardialiping
Crioglobulinas

Microbiolagico Sorologias hepatite B e C
Considerar anti-HiY
Urira | e urocuttura

Radioldgico Radiografia de torax



Avaliagho de especialista
Imagem de TC [ou Rid)
Avyaliagho de especialista
Considerar TC (ou RM) de drhita
Avaliagéo de especislista
Imagem de TC

Broncoscopia & bidpsia
Avaliacfo de especialista
Ecocardiografia

Conziderar angiografia e FM do corag@o
FOG-PET o mincérdio

Avaliagio de especialista

Lyaliacso de especialista

Ulraszom renal & hidpsia

Avaliagho de especialista

Mervas peritéricos: estudos de condugio nervosa
Sistema nervoso central: RM encéfalo, liquor & angiografia

T ou utrazzom de abdome
Conziderat angiogrsfis mesentérica e renal

Bidpsia de artéria temporal
Considerar TC (ou BM), FDE-PET da sotts

.&nglmgrafia da aorta Eu:n:unvenu:iu:una! ou por B
Conziderar FDG-FET




O caminho para o diagnéstico

O diagnoéstico de vasculite sistémica primaria &toido através de um padréo caracteristico defestagdes clinicas apoiado pela
investigacao sorologica (ou radioldgica) especéicadpsia confirmatoria. Uma parte essencial ¥cuséo de outras causas para as
manifestagdes clinicas, que mimetizam a vasculiteansas secundas de vasculite. Quando a investigacao € incenawu conflitante
mas vasculite ainda uma possibilidade, o diagnbgiicie ser chamado pelo prefixo “possivel” ou “@r@l”. Acompanhamento

continuo, com repetidas investigacdes e com temtaséuticos, € indicado para aumentar a certegama@stica ou excluir o diagnadstico.
Ainda que atualmente nao existam critérios diagodsigue confiavelmente auxiliem no processo diafitd, existe um consenso sobre a
terminologia e sobre as definicbes da doenca. Rememte uma iniciativa criou critérios de classifio para vasculite pediatrica. Em
1990 o Colégio Americano de Reumatologia criowedos de classificacao, entretanto, surgiram afaedestes para ANCA, imagens de
RM e ndo incluia a PAM. Eles tem algum valor enculites de grandes vasos e para o diagnésticogidtarde Churg-Strauss.

Buscando critérios diagndsticos

Os critérios para inclusao em estudos clinicoses8iV foram desenvolvidos pelo grupo Europeu dei@stde Vasculites (EUVAS),
excluindo a vasculite de Churg-Strauss. Estes exmperesenca de uma sindrome clinica que seratdesduaixo, apoiados pelo ANCA
e/ou pela histologia. Esta abordagem tem obtidoespecificidade pelas maos dos investigadoresammassibilidade nao foi avaliada e é
provavel que alguns casos de apresentacao linotadecompleta foram excluidos.

Granulomatose de Wegener

Para uso em trabalhos cientificos, o diagnostic@\derequer a presenca de inflamacao crénica, caugdo de no minimo quatro
semanas, nao atribuivel a outra causa e, além digs@da por histologia caracteristica na biop&ka C-ANCA ou PR3-ANCA
detectavel. Certeza diagndstica pode necessifaeriigdo prolongado de observacao o diagnostico pedielentificado pelos termos:
“suspeito”, “provavel” e “definitivo”. Histologiaaracteristica ou confirmatdria com bidpsias ndaiserequerem a exclusdo de outras
causas e a presenca de um infiltrado inflamatd@nmo predominio de polimorfonucleares com no minirmaulas seguintes: 1) vasculite

necrotizante afetando pequenos e médios vasoam)igma epitelioide 3) células gigantes.

GW generalizada requer envolvimento de 6rgao erBpiratorio (rins, pele, sistema nervoso) em adicéloenca do trato respiratorio.
Sintomas constitucionais como febre, cefaleia, graakrtralgia, fadiga e emagrecimento > 2 kg pebdo constituem envolvimento



extrarrespiratorio. Uma doenca envolvendo somemténgao vital (geralmente o trato respiratorio sigpg com menos de dois sintomas
constitucionais € definida como doenca localizada.

Poliangeite microscopica (PAM)

A PAM é caracterizada pelo predominio de vascelitepequenos vasos. Envolvimento renal € comunefedido pela glomerulonefrite
necrotizante. Arterite de vasos de médio calibiegambém ocorrer. Esta vasculite é frequentenasstaciada com a presenca de MPO-
ANCA e menos comumente com PR3-ANCA. Pacientes RRBA positivo podem ser diagnosticados com PAM @evier processo
inflamatorio cronico vasculitico ndo granulomatdsopequenos vasos (capilares, vénulas, arteriolpequenas artérias).

Vasculite renal limitada

Glomerulonefrite crescéntica, pauci-imune e nezaotie isolada, tipicamente conhecida como glomeetitite rapidamente progresssiva,
tem muitas caracteristicas que podem representafarma limitada renal de granulomatose de Wegemn&AM, incluindo a presenca
de MPO-ANCA ou PR3-ANCA circulante.

Pontos chaves

- O passo inicial para o diagndstico de vasculéesgspeita. Esta suspeita deve ocorrer quandaagegso inflamatorio crénico nao
possui causa identificavel.

- Urina | € uma ferramenta essencial na suspevasiailite. Esta doenca quando afeta os rins, qagaspre associa-se com hematuria e
proteindria.

- ANCA positivo na IIF necessita confirmacédo com$A PR3-ANCA ou MPO-ANCA. Positividade em ambogdestes esta altamente
associado com diagnéstico de AAV nos quadros didompativeis. Um ANCA negativo ndo exclui vageudi ndo tem valor
diagnéstico.

- Na investigacao da vasculite se deve confirntiagnostico por bidpsia.

- Em casos de incerteza diagndéstica os termoslitassuispeita” ou “possivel’devem ser utilizad®eriodo de observacao e repetida
investigacdo € indicada nesses casos para confaumexcluir o diagnostico.

- Exclusédo de causas que mimetizam vasculitesumasaecundarias é parte essencial do processtigate.
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