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Introducdo: A poliangiite microscépica (PAM) é uma vasculite sistémica que envolve
principamente pequenas artérias, veias e capilares. A PAM ocorre frequentemente em adultos
mais velhos, cerca de 60 anos e quando na faixa etéria pediétrica o diagndstico geralmente ocorre
na adolescéncia. Descricdo caso : A.S.R, 4 anos, previamente higida, apresentou quadro de
artralgia e febre, evoluindo com hipertenséo arterial, hematUria macroscépica, anemia nao
hemolitica, insuficiéncia renal aguda e tosse produtiva, sem hemoptéicos. Realizado
ultrassonografia abdominal que mostrou nefropatia aguda . Ecodoppler de artérias e veias renais
normais. Tomografia de Térax normal. Realizados exames laboratoriais que mostravam VHS
(140 mm/h) e complemento C4 (53,3 mg/dl) aumentados, iniciando investigacdo de doenca
autoimune. Dos exames: anticorpo antineutrofilo citoplasmético perinuclear ( P-ANCA) positivo
e anti-mieloperoxidase reagente (superior a 134 U/ml ). Bidpsia renal evidenciando
glomerulonefrite crescéntica rapidamente progressiva em fase esclerosante com sinais de foco de
atividade. Iniciado pulsoterapia com metilprednisolona associado a ciclofosfamida com melhora
clinica e laboratorial da hematuria, proteindria e funcéo renal. Discussdo: A PAM é uma doenca
rara na infancia, diagnosticada através da clinica, dosagem de autoanticorpos e exame histol 6gico
do tecido acometido, geralmente pele, rim ou pulméo. Geralmente 0s pacientes sd0 positivos para
anticorpos p-ANCA e/ou anti — mieloperoxidase. Varios 6rgaos podem ser acometidos e 0s
sintomas podem ser fadiga, febre, emagrecimento, artralgias, rinossinusite, tosse e anormalidades
urinarias (hematuria, proteindria) com ou sem insuficiéncia renal, purpura e disfuncéo
neurolégica, sendo o envolvimento renal 0 mais comum, caracterizado por glomerulonefrite
pauci-imune com necrose glomerular capilar e formagdo de crescentes. O tratamento baseia-se na
corticoterapia e imunossupressdo. Conclusdo: Apesar de raras, as vasculites sistémicas
apresentam alta mortalidade . Sem tratamento a mortalidade na PAM chega a 90 ap6s um ano de
doenca. Sendo assim, o diagndstico e terapia precoce melhoram a sobrevida desses pacientes,
além do acompanhamento com nefrologista e reumatol ogista.
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