GRANULOMATOSE EOSINOFILICA COM POLIANGEITE
VISAO GERAL

Ola resolvedores de problemas clinicos! Aqui quem fala é Rafael Medina dos Santos.
Sou um aluno de medicina da universidade estadual de Maringa do Brasil. Dessa vez,
explicarei um pouco sobre a granulomatose eosinofilica com poliangeite (GEPA).

As vasculites sao um grupo de doengas autoimunes que podem surgir como
condi¢cdes primarias ou secunddrias a uma doenca ja estabelecida, como lupus eritematoso
sistémico ou artrite reumatdide. A marca registrada dessas doencas é uma inflamacdo
vascular que resulta na destruicdo da parede do vaso (que pode levar a um aneurisma ou
ruptura) e estreitamento luminal (com isquemia e necrose do tecido como consequéncia).

As vasculites podem ser divididas com base no tamanho dos vasos afetados: vasos
grandes (aorta e seus ramos principais), vasos médios (artérias viscerais principais como
artérias renais e mesentéricas) e vasculites de pequenos vasos (capilares, arteriolas e
vénulas).

O anticorpo citoplasmdtico antineutrdfilo (ANCA) é atil para diferenciar um
subconjunto das vasculites de pequenos vasos. Essas incluem granulomatose com
poliangiite, granulomatose eosinofilica com poliangeite (GEPA) e poliangiite microscépica.

O foco deste video é a GEPA, que é uma vasculite associada a ANCA quase
invariavelmente associada a asma.

EPIDEMIOLOGIA

GEPA ¢é a vasculite associada a ANCA menos comum. Nos EUA, sua prevaléncia é de
aproximadamente 18 casos / milhdo e a maior prevaléncia relatada é na Austrélia, com 22,3
casos / milh3o.

A idade média ao diagndstico é de 40 anos e homens e mulheres sdo igualmente
afetados.

MANIFESTACOES CLINICAS

A GEPA é caracterizada por 3 fases: fases alérgica, eosinofilica e vasculitica.

A fase prodromica alérgica é marcada por rinite alérgica, pdlipos nasais e asma (em
90% dos casos). Pode durar de meses a muitos anos.

Na fase eosinofilica, ocorre eosinofilia periférica e infiltracdo tecidual,
principalmente no pulmao e no trato gastrointestinal.

A fase vasculitica é notdvel por sintomas sistémicos como febre, fadiga, perda de
peso e mal-estar, com a doenca afetando uma ampla variedade de drgdos, desde o coracao
e pulmdses até os nervos periféricos e a pele.

ACOMETIMENTO DE OUTROS ORGAOS

A maioria dos pacientes com GEPA tem asma que surge mais tarde na vida sem
histérico familiar de atopia. Além dos sintomas mais comuns de tosse, dispneia, sinusite e
rinite alérgica, hemorragia alveolar e hemoptise também podem ocorrer.



O envolvimento de nervos é uma manifestagdo comum e os pacientes devem ser
examinados quanto a evidéncias de neuropatia sensorial ou mononeurite multipla. Em
pacientes com mononeurite multipla, a degeneragao axonal se desenvolve como resultado
da isquemia nervosa causada pelo processo vasculitico, levando a um inicio subito de
fraqueza dolorosa, focal ou multifocal ou perda sensorial. Parestesia ou as vezes
hiperestesia dolorosa pode ocorrer antes do inicio das deficiéncias motoras ou sensoriais. A
mononeurite multipla comumente envolve o nervo fibular, mas também muitos outros,
incluindo os nervos cranianos, resultando em paralisia dos nervos cranianos. Hemorragia
cerebral e infarto também podem ocorrer e sdo importantes causas de morte.

Os sintomas gastrointestinais sdo comuns na GEPA e provavelmente representam
uma gastroenterite eosinofilica caracterizada por dor abdominal, diarreia aquosa ou com
sangue e colite. Outras manifestacdes incluindo isquemia mesentérica, pancreatite e
colecistite também foram relatadas.

Cardiomiopatia, insuficiéncia cardiaca, pericardite aguda, pericardite constritiva,
infarto do miocdrdio e outras alteracdes eletrocardiograficas podem ocorrer. O
envolvimento cardiaco frequentemente marca um pior progndstico. Na verdade, é a causa
mais comum de morte nesses pacientes. Patofisiologicamente, as manifestacdes cardiacas
sdo derivadas de vasculite coronariana, granuloma extravascular e infiltrados intersticiais
eosinofilicos cardiacos.

GEPA também pode levar a manifestacGes renais. Isso pode incluir proteindria,
glomerulonefrite, insuficiéncia renal e, raramente, infarto renal. Hd glomerulonefrite
crescente focal ou difusa, infiltrados eosinofilicos e granuloma menos frequentes.

Muitos pacientes também desenvolvem manifestacdes cutaneas, incluindo purpura
palpavel, nédulos cutaneos, livedo reticular, fendbmeno de Raynaud e lesGes necrdticas
urticariformes ou gangrenosas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Em relacdo a diagndsticos diferenciais, vocé deve pensar em pneumonia por
eosinofilia, sindrome hipereosinofilica, aspergilose broncopulmonar alérgica e pneumonia
fingica. Para uma abordagem da eosinofilia, verifique nosso esquema de diagndstico para
eosinofilia no site do CPSolvers.

DIAGNOSTICO

Vocé deve suspeitar de GEPA em um paciente com eosinofilia maior que 1.500 / mL
e asma de inicio tardio com espirometria que geralmente revela um processo obstrutivo.

p-ANCA / MPO é positivo em 40-60% dos casos.

Anormalidades laboratoriais inespecificas podem estar presentes e incluem elevagao
acentuada do VHS, anemia normocromica normocitica, IgE elevada, hipergamaglobulinemia
e fator reumatoide positivo e anticorpos antinucleares (ANA).

A radiografia de térax pode mostrar muitas anormalidades, incluindo infiltrados
bilaterais, ndo segmentares e irregulares que geralmente migram e podem ter aparéncia
intersticial ou alveolar. Além disso, podem ser observadas doencas reticulonodulares e
nodulares sem cavitacdo, assim como derrames pleurais e linfadenopatia hilar. Os achados
da TC geralmente incluem opacidade em vidro fosco bilateral e consolidacdo do espaco
aéreo. Outros achados na TC incluem espessamento da parede brénquica, hiperinsuflacao,



espessamento do septo interlobular, aumento dos linfonodos e derrames pericardicos e
pleurais.

A bidpsia mostra infiltracdo eosinofilica, vasculite necrotizante e granulomas
perivasculares.

TRATAMENTO

Em relagdo ao tratamento, os pacientes sdo inicialmente tratados com esterdides,
como a prednisona. No entanto, aqueles com evidéncia de envolvimento neuroldgico,
cardiaco, renal ou gastrointestinal devem ser tratados com ciclofosfamida além de
glicocorticéides.

Durante a manutencdo do tratamento, agentes poupadores de esterdéides como
metotrexato e azatioprina sdo geralmente usados para prevenir as consequéncias do uso de
esterdides em longo prazo, como aumento do risco de infec¢des e fraturas ésseas.

Espero que todos tenham aprendido algo hoje e tenham gostado desse video. Vejo
VvOCés na proxima vez!



