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Introducado: As vasculites sistémicas ANCA positivo
(ANCA+) sao raras em idade pediatrica, apresentando atin-
gimento multiorganico, preferencialmente renal e pulmonar.

Caso clinico: Adolescente do sexo feminino, 15 anos.
Antecedentes neonatais de prematuridade e displasia bron-
copulmonar. Antecedentes familiares de lUpus eritematoso
sistémico. Episddios de sibilancia, tosse e estridor com ini-
cio aos 11 anos e disfonia progressiva. Diagnosticada es-
tenose infra-gldética, submetida a cirurgia com laser e pos-
teriormente a traqueostomia. Da investigagéo realizada de
realcar hematoproteinuria, ANCA MPO e PR3 negativos e
bidpsia da laringe com infiltrado inflamatério polimorfo, sem
granulomas. Repetiu exame sumario de urina apods 4 anos
mantendo hematoproteinuria, detetadas alteragdes de novo
da fungao renal.

Em Junho de 2016 recorreu ao hospital da area de re-
sidéncia por dor abdominal, vomitos, dejecbes diarreicas
com 2 dias de evolucéo e dificuldade respiratéria. Apresen-
tava-se pdlida, hipertensa, com ma perfusao periférica, tira-
gem global e crepitagdes bilaterais a auscultagédo pulmonar.
Apirética.

Do estudo analitico a realgar acidémia mista, hipoxemia,
anemia (5,3 mg/dl), insuficiéncia renal (creatinina 16,7 mg/dl,
ureia 306 mg/dl) e hipercaliémia (K+ 8,5 mmol/l). A radiogra-
fia e ecografia toracicas revelaram derrame pleural esquer-
do. Hemorragia pulmonar confirmada por broncofibroscopia.
Instituida ventilagdo mecéanica e transferida para o nosso
hospital.

No SCIP efetuou transfusdo de GR, iniciou anti-hiperten-
sores e hemodidlise de urgéncia para controlo de oliguria e
hipercaliémia.

O estudo imunoldgico revelou C3 ligeiramente diminuido,
C4 normal, ANCA MPO positivo e PR3 normal. Feito diagndés-
tico presuntivo de vasculite ANCA+ pelo que cumpriu esque-
ma de corticoterapia, ciclofosfamida e iniciou plasmaferese.

Ventilagdo espontanea desde D14 de internamento. Sem
novos episddios de hemorragia pulmonar.

A bidpsia renal mostrou glomerulonefrite crescéntica
com sinais de cronicidade. Em D33 suspendeu tratamento

S12 resumo das comunicacoes orais

com ciclofosfamida por leucopenia efetuando indugdo com
rituximab.

Discussao: As vasculites ANCA+ podem apresentar-se
e progredir lentamente durante meses ou anos ou de forma
subita. O diagnodstico definitivo € confirmado por bidpsia, no
entanto ¢é licito fazer um diagndstico presuntivo baseado na
clinica, num teste positivo para ANCA e baixa probabilidade
de outra etiologia, de forma a iniciar precocemente o trata-
mento e diminuir a morbi-mortalidade associada.
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