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RESUMO - O acometimento neuroldgico no curso da granulomatose de Wegener atinge 15-50% dos pacientes,
porém como sintomatologia inicial ndo é comentado na literatura. Relatamos o caso de uma paciente com
mononeurite multipla secundaria a granulomatose de Wegener, enfocando os aspectos de antecipagdo do
quadro neuroldgico em relacdo aos sintomas sistémicos, a contribuicdo diagndstica da bidpsia do nervo sural
e a boa evolugdo do quadro neurolégico.
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Vasculitic neuropathy in Wegener granulomatosis: case report

ABSTRACT - The neurologic involvement during Wegener granulomatosis reachs 15-50% of patients, however
as initial symptomatology is not commented in the literature. We describe a patient with Wegener's
granulomatosis and mononeuritis multiplex, emphasizing the fact that neurologic manifestations antecipated
systemic symptoms, and also focusing on the diagnostic contribution of sural biopsy and the good outcome
of neurologic disease.
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A granulomatose de Wegener (GW) caracteriza-
se por seu comprometimento vasculitico inflamato-
rio e necrotizante sistémico, distinguindo-se das
outras vasculites pela predilecao de lesdes no trato
respiratorio e sistema renal'2. Estas caracteristicas
valeram-lhe o termo “ELK syndrome” (E- ear, nose
and upper airway, L- lung, K- kidneys).

A mononeurite multipla, classicamente, é referi-
da como a manifestacdo mais frequente das neuro-
patias vasculiticas, tendo a poliarterite nodosa como
sua maior representante?. Estatisticas atuais inferem
gue as polineuropatias assimétricas, bem como as
polineuropatias distais simétricas, sdo pelo menos
tao frequentes quanto a mononeurite multipla*>.

Relatamos um caso de mononeurite multipla se-
cundaria a GW, no qual o quadro neurolégico foi
um dos sintomas iniciais, antecipando as usuais for-
mas de apresentacdo desta patologia, ressaltando
desta forma, a conduta ja consagrada na literatura,
de busca exaustiva para uma provavel causa prima-
ria, quando diante de uma disordem neuropatica.

CASO

Paciente branca de 65 anos, branca, admitida em maio
de 1999 com queixa de cefaléia ha 15 dias secundaria a
sinusite, associada com diminuicdo da acuidade visual a
esquerda. Dois dias apds, passou a apresentar dorméncia
e déficit motor nos membros inferiores. Informava antece-
dentes de sinovite de tornozelos ha 60 dias e tosse seca.

Exame clinico da admissao: dor a palpacéo de seios
paranasais. Exame neurolégico: Reflexo fotomotor direto
diminuido a esquerda, marcha com pé caido a esquerda,
forca grau Il (MRC) a esquerda para flexdo dorsal do pé e
IV (MRC) a direita para flexao plantar, hipoestesia tactil-
dolorosa em botas de cano curto e no territério do nervo
mediano a esquerda, reflexos aquilianos abolidos e
hipoatividade do reflexo patelar esquerdo.

Na investigagao evidenciou-se: ENMG com padrao de
mononeurite multipla, axonal, sensitivo-motora; C-ANCA
positivo 1/ 320; proteina C reativa positiva; VHS 96; CT de
térax normal; provas de funcdo renal, normais; bidpsia de
nervo sural revelou areas de necrose fibrinéide em arteriola
do epineuro, associada a infiltrado mononuclear; LCR:
Pleocitose linfomonocitaria discreta, proteinorraquia e
glicorraquia normais.
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A paciente recebeu pulsoterapia inicial com metilpred-
nisolona, associando-se posteriormente ciclofosfamida e
prednisona orais. Evoluiu com melhora importante do qua-
dro motor, regressao da neurite 6ptica, porém no 2° més
desenvolveu quadro respiratério de vasculite pulmonar, no-
tando-se também destruicdo do septo nasal neste interim.

DISCUSSAO

As mononeurites multiplas podem ser manifes-
tacoes de vasculites sistémicas ou outras patologias
como a sarcoidose, diabetes, linfoma e sindrome de
imunodeficiéncia adquirida’™. A juncdo dos aspec-
tos clinicos mais caracteristicos da GW, nem sempre
estd presente nas avaliacdes iniciais dos pacientes.
Cerca de 90% dos casos podem ter sintomas envol-
vendo os seios paranasais e nariz no inicio do qua-
dro, porém a falta de achados pulmonares e renais
ou mesmo um curso indolente da doenca, podem
resultar no seu retardo diagnéstico maior que um
ano em 30% dos casos?.

Apbs o reconhecimento da especificidade de cer-
ca de 90% do C-ANCA na granulomatose de Wege-
ner, ganhou-se outro “aliado” diagnéstico, ao pas-
so que o padrao peri-nuclear (p-ANCA) viria a auxili-
ar na caracterizacdo de outra formas de vasculite?.

O acometimento neuroldgico no curso da GW
esteve presente em 15-50% dos pacientes em algu-
mas séries'?, especificamente a neuropatia periféri-
ca exibe prevaléncia de 11 a 16%°, porém como
manifestacdo inicial ndo é comentado na literatura.

Os dados eletrofisiolégicos nas mononeuropatias
multiplas mostram alteracdes assimétricas e multi-
focais, com reducao das amplitudes dos potenciais
de acdo musculares compostos, velocidades de con-
ducdo pouco alteradas, associado com aspectos
eletroneuromiograficos de desnervacao parcial’.
Portanto, o padrao de uma degeneracao axonal nu-
ma distribuicdo multifocal, principalmente com acha-
dos clinicos sugestivos de doenca do tecido conec-
tivo, devem alertar a possibilidade de uma neuro-
patia vasculitica.

O presente caso, escasso de sintomas sistémicos,
teve na bidpsia do nervo sural achados diagndsticos
fundamentais, ratificando que embora em outras
classes de neuropatias, a analise histopatoldgica ndo
seja essencial ao diagnéstico, por se dispor de ou-
tros recursos, no grupo das vasculites nervosas peri-
féricas, o método fornece subsidios de grande valia,
influenciando decisivamente na terapéutica da
afeccao®. A presenca de autoanticorpos, sozinhos,
mesmo ANCA, nao é suficiente para presumir a exis-
téncia de uma neuropatia vasculitica®. A frequéncia

Fig 1. Bidpsia de nervo sural - Necrose fibrinéide em arteriola do
epineuro, associada a infiltrado linfomonocitario (HE 40X).

de alteracdes diagnésticas (inflamagao de pequenos
vasos) nas bidpsias do nervo sural chega a 58% em
algumas séries®.

Chamamos a atencao, para a boa evolucdo neu-
rolégica deste caso, confirmando o relato da litera-
tura de bom prognéstico das neuropatias periféri-
cas associadas a vasculite sistémica®; contrapondo-
se ao infeliz curso sistémico da patologia de base.
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