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Resumo: Introducdo: A Granulomatose de Wegener ou Poliangeite Granulomatosa € uma vasculite de
peguenos vasos caracterizada pelo comprometimento agudo da fungéo renal e pulmonar, estando
associada ao anticorpo anti-citoplasma de neutréfilos (ANCA). Relato de caso: Paciente sexo
feminino, 9 anos, previamente higida, iniciou vémitos e diarreia durante 2 semanas, evoluindo
com hematUria macroscopica, edema em membros e hipertensdo arterial. Durante seguimento,
apresentou andria com necessidade de didlise. Na investigacdo, presenca de hematlria e
proteindria ndo nefrética no exame de urina. Creatinina sérica: 7.8 mg/dL, ureia: 106mg/dL,
hemoglobina: 7.5g/dL, leucdtcitos: 13.810/mm3 |, plaguetas. 133.000/mm3, reticuldcito:
12.300/mm3, proteina-C reativa: 148mg/dL e velocidade de hemossedimentagdo: 143mm/h. Néo
ocorreu alteragdo de transaminases, enzimas canaliculares, coagulograma, bilirrubinas e
desidrogenase latica. Foi redlizada investigacdo para glomerulonefrite pés-infecciosa (anti-
estreptolisina O, hemoculturas, sorologias para enterovirus, virus Epstein-Barr, citomegalovirus,
adenovirus, herpes, virus da imunodeficiéncia humana, hepatite B e C), colagenoses (fator anti-
nuclar, fator anti-Smith, anti-DNA dupla-hélice, complementos, anti-Ro, anti-La, anti-
ribunucleoproteinas e Coombs) e doenca anti-membrana basal glomerular, todos negativos.
Unico teste positivo foi 0 c-ANCA. A bidpsia renal mostrou presenca de crescentes em todos 0s
glomérulos, com fibrose e atrofia tubular, além da presenca de granulomas, com padrédo de
imunofluorescéncia pauci-imune. A paciente foi tratada com pulsoterapia com metilprednisolona
por 5 dias associado com ciclofosfamida, 1 vez por més durante 6 meses, seguido de prednisona
de manutengdo, apresentando melhora do quadro. Discussdo: As suspeitas iniciais foram
glomerulonefrite pos-infecciosa e sindrome hemolitico urémica, porém ndo foi identificado o
agente etioldgico, nem presenca de queda de complemento, alteracdo de reticuldcitos,
desidrogenase latica ou bhilirrubinas. A biopsia renal, sugerindo vasculite, associada a positivacao
do ANCA confirmou a suspeita de Granulomatose de Wegener, com apresentacdo atipica
Conclusdo: Mais pesquisas sobre o tema sdo necessarias em pediatria para melhor caracterizacao
do quadro clinico desses pacientes, de modo a alcancar o diagndstico de forma precoce.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/39-congresso-brasil eiro-de-pedi atri a/0425-granul omatose-de-wegener-em-escol ar-desafi o-diagnosti co.pdf



