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Episclerite coino priineira 
Inanifestação de Granuloinatose 
de W egener relato de caso e 
revisão da literatura 

SINOPSE 

A Granulomatose de Wegener é uma vascul ite multissistê­
mica, rara e de difícil diagnóstico. Os autores descrevem o caso 
clínico de um paciente portador desta patologia cuja análise retros­
pectiva mostrou que a primeira manifestação da doença havia sido 
uma episclerite focal. Também realizam uma revisão na literatura 
sobre o assunto. 
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ABSTRACT 

The Wegener's Granulomntosis is n mrc systcmic vnsculitis of 
difficultdingnosis. The nutlwrs repor! n case ofWcgcncr's Granulonllltosis 
which retrospective review showed a focal cpisclcritis as tl1c first lllllllifes­
tation of the disease. A revieru of the litcrnturc is also prcscntcd. 
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INTRODUÇÃO 

A Granulomatose de Wegener é uma doença 
incomum, caracterizada por lesões granulomatosas ne­
crosantes do trato respiratório, glomerulonefrite e, fre­
qüentemente, vasculite envolvendo outros órgãos. Afe­
ta com mais freqüência homens previamente hígidos, 
entre a quarta e quinta décadas de vida. Formas me­
nos severas e mais limitadas desta patologia têm sido 
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descritas, nas quais algumas características estão au­
sen~es. Sua causa é desconhecida, porém estudos in­
dicam haver um mecanismo de hipersensibilidade que 
causaria uma excessiva resposta imune a um estímu­
lo desconhecido (1,2,3). 

O envolvimento do trato respiratório é, na maio­
ria das vezes, iniciat enquanto que o comprometi­
mento renal ocorre mais tarde quando a doença se 
torna disseminada. Evidências de vasculite em outros 
órgãos são comuns, podendo levar a pericardite, ulce­
rações de pele e artralgias. Cerca de 50% dos pacien­
tes apresentam alterações neurológicas do tipo poli­
neuropatia, neuropatia de nervos cranianos múltiplos 
ou distúrbios circulatórios cerebrais (4). 

A incidência do comprometimento ocular varia 
de 28 a 45%, tanto na forma clássica como nas formas 
mais limitadas da doença (5,6). Na maioria das vezes 
se dá por continuidade de lesões do trato respiratório 
superior, causando um quadro semelhante a um pseu­
dotumor orbitário, porém bilateral. Proptose (sinal mais 
prevalente), limitação da motilidade ocular, ceratite 
de exposição, quemose e congestão da veia central da 
retina são achados que sugerem doença orbitária. Con­
juntivite, esclerite, episclerite, neurite óptica, oclusão 
da artéria central da retina, vasculite retiniana e uveí­
te são manifestações focais já relatadas na Granulo­
matose de Wegener (5,6,7). Muito menos comum, po­
rém característico, é o envolvimento ocular focal, on­
de podemos encontrar um infiltrado corneano justa­
limbar com ulceração central anelar (3A,8). 

O diagnóstico é difícit baseia-se no quadro clínico, 
na demonstração histopatológica de granulomas necro­
santes com vasculite e, recentemente, na detecção de 
anticorpos antiantígenos citoplasmáticos (ACP A) (1,9). 

Apresentamos um caso clínico de Granulomato­
se de Wegener onde uma episclerite e, posteriormen­
te, uma úlcera corneana periférica foram as primeiras 
manifestações da doença. Apesar da infreqüência des­
tes casos, salientamos a importância de uma avaliação 
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sistêmica criteriosa em pacientes com este tipo de 
lesão ulcerada limbar, pois a Granulomatose de We­
gener pode ter êxito letal se não tratada adequadamente. 
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B.O .P.B., 62 anos, masculino, branco, previamen­
te hígido, veio à consulta por hiperemia ocular e des­
conforto no olho esquerdo (OE). Nesta ocasião se fez 
o diagnóstico de episclerite justalimbar no quadrante 
nasal inferior do OE e foi indicado o tratamento com 
corticóide tópico (Dexametasona colírio). A despeito 
do tratamento a lesão evoluiu para uma ulceração 
corneana anelar marginal com aspecto necrosante. A 
citologia ocular demonstrou um predomínio de gra­
nulações basofílicas, muitos eosinófilos, células epite­
liais normais e raros polimorfonucleados (figura 1). 
Os exames direto e cultural da lesão foram negativos 
para bactérias e fungos. O teste de Mantoux mostrou­
se fraco reator e o raio-X de tórax foi normal. O pa­
ciente foi tratado com corticoterapia sistêmica (Pred­
nisona 40 mg/ dia), havendo melhora importante do 
quadro. 

Fig. 1. 

Trinta dias após, la em regressão completa do 
problema ocular, o paciente apresentou um quadro 
agudo de precordialgia, necessitando atendimento de 
urgência. Na vigência de um flutter atrial foi subme­
tido a cardioversão elétrica com sucesso. O diagnósti­
co de pericardite foi feito e o tratamento com corticói­
de oral foi reinstituído para este fim. Nesta ocasião 
passou a apresentar hematúria, porém a urografia ex­
cretória mostrou-se normal. 

Após dois meses, iniciou com intensa astenia, 
anorexia e artralgia no ombro esquerdo. Os exames 
laboratoriais mostravam anemia e proteinúria. A par­
tir desta data houve piora do estado geral e o paciente 
internou obnubilado, apresentando tosse e hemoptise, 
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e com o diagnóstico de broncopneumonia. 
Na evolução, foi transferido a CTI por coma urê­

mico. Após a realização de diálise peritoneal o pacien­
te desenvolveu uma peritonite por Klebsiella. Na ten­
tativa de elucidar o diagnóstico foram realizadas al­
gumas biópsias. A biópsia de pele mostrou discreta 
fibrose dérmica, e a do músculo, discreta a moderada 
vasculite focal. A biópsia renal evidenciou uma glo­
merulonefrite proliferativa segmentar e focal, com cres­
centes epiteliais em nove de onze glomérulos, além 
de acentuada necrose tubular aguda, presença de cris­
tais de oxalato dentro da luz tubular e nefroesclerose 
hialina. Os achados permitiram o diagnóstico anato­
mopatológico bastante sugestivo de Granulomatose 
de Wegener. O laudo complementar de imunofluores­
cência mostrou ausência de depósitos de imunoglo­
bulinas e complemento. 

Iniciou-se o tratamento com ciclofosfamida e pred­
nisona por via oral e a resposta clínica foi bastante 
satisfatória. O paciente obteve alta hospitalar em bom 
estado geral, apesar da insuficiência renal crônica que 
passou a apresentar como seqüela. Foi indicada ma­
nutenção da quimioterapia associada a corticoterapia 
sistêmica e revisões mensais nos ambulatórios de car­
diologia e nefrologia. 

Atualmente, com um acompanhamento de dois 
anos e doses de manutenção da medicação, faz revi­
sões semestrais e retornou as suas atividades profis­
sionais. Durante todo o curso da doença não houve 
recidiva do quadro oftalmológico. 

DISCUSSÃO 

A Granulomatose de Wegener pode ser conside­
rada um tipo severo e único de Poliarterite Nodosa 
no qual os elementos necrosantes e granulomatosos 
predominam (1,9) . Antes de 1960, tratava-se de uma 
doença invariavelmente fatal. O uso de drogas citotó­
xicas (ciclofosfamida, cloranbucil e azatioprina) asso­
ciado aos glicocorticóides mudou o curso desta pato­
logia, tornando-a curável. Atualmente, a ciclofosfami­
da usada em combinação com a prednisona é capaz 
de produzir remissão da doença em mais de 90% dos 
pacientes (10). 

Embora classicamente inicie pelo trato respirató­
rio superior (TRS) seguido por um comprometimento 
renal, qualquer lesão necrosante vascular, indepen­
dente da topografia, pode ser um sinal de Granulo­
matose de Wegener. Todas as moléstias com vasculite 
devem ser lembradas no diagnóstico diferencial (11). 

O envolvimento ocular primário é extremamen­
te raro como manifestação inicial. Como nos diferen­
tes órgãos, lesões focais ou limita das podem ocorrer 
no olho e nesse caso o prognóstico parece ser melhor (8). 
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A órbita geralmente é envolvida por continuida­
de pelas lesões do TRS. As pálpebras e o nervo óptico 
também podem ser afetados. O comprometimento cór­
neo-escleral é incomum, porém característico. Geral­
mente há uma ulceração corneana anelar na região 
justalimbar, que pode aumentar progressivamente, tor­
nar-se necrótica e chegar a perfuração. O envolvimen­
to escleral ocorre tipicamente adjacente a área de ce­
ratite marginal de forma nodular e necrosante (8,12) . 

Como foi visto, nosso paciente apresentou uma 
evolução atípica da doença, já que o quadro ocular 
precedeu as demais manifestações da doença. Os acha­
dos comuns da síndrome, como sintomas sistêmicos 
inespecíficos e comprometimento de múltiplos órgãos, 
não foram suficientes para o diagnóstico definitivo, o 
qual foi confirmado por biópsia renal. 

A dosagem de anticorpos anticitoplasma (ACPA) 
é de alta confiabilidade para o diagnóstico, entretanto 
não foi realizada neste paciente por não ser disponí­
vel em nosso serviço. 

A Granulomatose de Wergener acomete, em ge­
ral, pacientes previamente hígidos em plena atividade 
profissional. Na vigência de uma esclero-ceratite ulce­
rativa resistente ao tratamento, principalmente tratan­
do-se de homens entre a quarta e quinta décadas de 
vida, devemos sempre lembrar deste diagnóstico, pois 
pode ser o primeiro sinal desta patologia potencial­
mente fatal. 

A detecção da doença e o tratamento adequado 
podem minimizar o comprometimento renal, evitar a 
progressão para insuficiência renal e manter a vida do 
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paciente. Lembramos também a utilidade da biópsia da 
lesão escleral, uma vez que as informações histopatoló­
gicas podem ser bastante elucidativas para o diagnósti­
co, como foi bem demonstrado por Rao e cols. (4). 
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