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Escolha do caso

A temdtica abordada neste caso
reflecte uma curiosidade pessoal do autor
em relacdo a imensidao de “pontas soltas”
gue as doencas auto-imunes ainda
constituem na Medicina actual. Trata-se de
uma area em rapida expansdo, face aos
constantes avancos, que vdo permitindo um
conhecimento mais profundo dos fenébmenos
de auto-imunidade. A classificacdo clinico-
patolégica dos processos inflamat6rios
pode-nos orientar para um entendimento
nosoldgico e abordagem terapéutica
especifica.

O autor optou por um caso clinico
relacionado com a Nefrologia, uma vez que
¢ uma das éareas da Medicina onde a
problematica das doencas auto-imunes gera
casos mais atipicos, e logo, mais

interessantes em ser debatidos.

Instituicoes envolvidas

Para a elaboracdo desta tese de
mestrado, 0 autor necessitou da colaboracéo
do Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar (ICBAS), sob orientacdo da Prof.
Doutora Luisa Lobato, e do Servico de
Nefrologia do Hospital de Santo Anténio do

Centro Hospitalar do Porto.

Resumo

A presenca de anticorpos anti-
citoplasma dos neutr6filos (ANCA) esta
associada a  vasculites, como a
granulomatose de Wegener, a poliangite
microscépica ou a sindrome de Churg-
Strauss. No entanto, os ANCA podem
existir noutras patologias ndo vasculiticas
como doengas reumaticas, disturbios gastro-
intestinais auto-imunes e fibrose quistica.
Estes anticorpos podem co-existir em
doencas por anticorpos anti-membrana basal
glomerular (anti-MBG).

A doenga por anticorpos anti-MBG
pode surgir por si s6 ou no contexto da
sindrome de Goodpasture e, em geral,
resulta numa glomerulonefrite aguda ou
rapidamente  progressiva,  tipicamente
associada a formacdo de crescentes. O seu
diagndstico requer a presenca de anticorpos
anti-MBG no soro ou em amostra de bidpsia
renal. Entre outras caracteristicas, a
microscopia por imunofluorescéncia é

visivel uma deposicao linear de IgG.

Tendo como base esta informacéo,
expde-se e discute-se 0 caso de um homem
de 43 anos que se apresentou com clinica de
hipertensdo  arterial, sem  hemorragia
pulmonar, com sindrome nefrotica, evolucéo
para insuficiéncia renal no espago de um
més e necessidade de dialise ao fim de 6
meses. O estudo imunoldgico revelou a
presenca de p-ANCA (MPO) no sangue
periférico. Na histopatologia renal foi

documentada imunofluorescéncia linear de



IgG nas membranas basais dos glomérulos e
positividade para albumina, C3, C4, Clq,
IgA e IgM.

A vasculite por p-ANCA é
tipicamente pauci-imune, facto que aqui esta
ausente. Embora estejam documentados
casos de sobreposicdo clinica das duas
entidades, a imunofluorescéncia linear é
exclusiva da vasculite por anti-MBG. A
existéncia de anticorpos anti-MBG ndo
patogénicos conferindo imunofluorescéncia
linear tem sido descrita; no entanto, ndo ha
evidéncia da sua presenca a nivel sérico no
presente caso. No doente descrito, ndo ha
anticorpos anti-MBG e p-ANCA em
simultaneo. O regime terapéutico escolhido
associou prednisolona, pulsos de
ciclofosfamida EV e plasmaférese (6
sessdes). Independentemente do diagndstico
ser vasculite associada a p-ANCA ou doenca
por anticorpos anti-MBG, o tratamento seria
sobreponivel. Ndo havendo recuperagdo da
funcdo renal, a ciclofosfamida foi suspensa

apos o 6° ciclo.

Até a data, a insuficiéncia renal
rapidamente progressiva, associada a p-
ANCA (MPO) e depésitos de 1gG linear na
membrana basal do glomérulo com auséncia
de anti-MBG ndo foi descrita. Este caso
ilustra bem a sobreposicdo imunoldgica e

clinica da poliangite microscopica.

Palavras-chave: ANCA-MPO, doenca
anticorpos anti-MBG, imunofluorescéncia
linear, vasculite, glomerulonefrite

rapidamente progressiva

Abstract

Anti-neutrophil cytoplasm antibodies
(ANCA) are associated with vasculitis such
as Wegener's granulomatosis, microscopic
polyangiitis or Churg-Strauss syndrome.
However, ANCA may exist in other non-
vasculitic  diseases such as arthritis,
gastrointestinal disorders and cystic fibrosis.
These antibodies can co-exist in disease by
anti-glomerular basement membrane (anti-
GBM).

Disease by anti-GBM can occur alone or in
the context of Goodpasture's syndrome, and
generally results in acute or rapidly
progressive glomerulonephritis, typically
associated with formation of crescents. Its
diagnosis requires the presence of anti-GBM
in serum or in Kidney biopsy sample.
Among other features, in the
immunofluorescence microscopy is visible a

linear deposition of 1gG.

The author exposes and discusses the case of
a 43 year old man who presented with
clinical hypertension  without  lung
hemorrhage, with nephrotic syndrome,
progression to renal failure within a month
and need for dialysis after 6 months.
Immunologic studies revealed the presence
of p-ANCA (MPO) in peripheral blood. In
renal histopathology linear IgG
immunofluorescence in the glomerular
basement membranes and positivity for
albumin, C3, C4, Clq, IgA and IgM were

documented.



Vasculitis by p-ANCA is typically
pauci-immune, which is absent here.
Although there are documented cases of
clinical overlap of the two entities, the linear
immunofluorescence is typically associated
with vasculitis by anti-MBG. The existence
of non-pathogenic anti-MBG giving linear
immunofluorescence has been described,;
however, there is no evidence of their
presence in the serum in this case. In the
patient described, there is no anti-MBG and
p-ANCA simultaneously. The chosen
treatment regimen included prednisolone,
pulses of IV cyclophosphamide and
plasmapheresis (6 sessions). Regardless the
diagnosis of p-ANCA associated vasculitis
or disease by anti-GBM, the treatment
would be similar. In the absence of recovery
of renal function, the therapy was suspended

after the 6th cycle.

To date, the rapidly progressive renal
failure associated with p-ANCA (MPO) and
linear deposits of IgG in the glomerular
basement membrane in the absence of anti-
MBG was not described. This case
illustrates the clinical and immunological

overlapping of microscopic polyangiitis.

Introducao

Os anticorpos anti-citoplasma dos
(ANCA) sdo

direccionados contra  certas

neutréfilos anticorpos
proteinas
existentes nos granulos citoplasmaticos de
estando

neutrofilos e mondcitos,

frequentemente presentes em doentes com
vasculites sistémicas.

Para a sua deteccdo, estdo disponiveis
dois métodos: ensaio por
imunofluorescéncia indirecta (mais sensivel)
e ensaio por método ELISA (mais
especifico). Pela imunofluorescéncia
indirecta, podemos visualizar dois padrdes
distintos: c-ANCA, em que o citoplasma
cora de forma difusa e p-ANCA, com uma
coloragdo perinuclear'. Apesar da maior
sensibilidade deste método, existe um forte
componente subjectivo devido a
interpretacdo visual dos resultados. Acresce
gue estes ensaios ainda ndo estdo
padronizados e a correlagdo entre a
componente laboratorial e clinica pode néo
ser facil. Pelo método ELISA, é possivel
detectar anticorpos especificos contra a
proteinase 3 (PR3) e a mieloperoxidase
(MPO), dois antigénios relevantes nas
vasculites, localizados nos  grénulos
azurofilos dos neutrdfilos e nos lisossomas
peroxidase-positivos dos mondcitos. Ambos
estdo associados a maior especificidade e
valor preditivo positivo?, devendo entio o
estudo contemplar sequencialmente
imunofluorescéncia indirecta e método
ELISA®. Existe uma correlacdo entre os
resultados dos dois métodos: o padrdo c-
ANCA esta geralmente associado a presenca
de ANCA (PR3), e 0 padrdo p-ANCA ao
ANCA (MPO). No entanto, embora raras,
existem excep¢des a esta conjugacao.

Os ANCA estdo presentes em
diversas vasculites (figura 1), como a

granulomatose de Wegener (GW), a
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Figura 1 - Representacdo esquematica das diferentes vasculites.

poliangeite microscopica, a sindrome de
Churgh-Strauss (SCS), a vasculite limitada
ao rim e a vasculite induzida por farmacos®.
Podem também aparecer noutras patologias
ndo vasculiticas como doenca anti-MBG?®,
doengas reumaticas®, distarbios gastro-
intestinais auto-imunes’ e fibrose quistica®.
GW caracteriza-se por atingimento
granulomatoso dos tratos respiratorios
superior e inferior, juntamente com
glomerulonefrite, associando-se & presenga
de ANCA em 90% dos casos
(maioritariamente  PR3)°. Na poliangeite
microscépica estamos perante uma vasculite
necrosante, pauci-imune, que afecta
pequenos vasos, sendo frequente causadora
de glomerulonefrite e inflamagdo dos
capilares pulmonares™. A distingdo entre
poliangeite microscdpica e GW € importante
e faz-se pela auséncia de inflamacdo

granulomatosa na primeira e pela maior

propensdo a recidivar apds remissdo na
segunda'. Em 70% dos casos ha ANCA
MPQO). SCS inclui

manifestacdes de asma, eosinofilia periférica

(principalmente

e tecidular, formacdo de granulomas
extravasculares e vasculite de mdaltiplos
sistemas  organicos’?.  Aproximadamente
metade dos pacientes exibem ANCA, sendo
0 subtipo MPO mais frequente™.

A doenca por anticorpos anti-MBG é
um distarbio no qual anticorpos sdo
direccionados  contra um  antigénio
especifico da membrana basal glomerular
(dominio NC1 da cadeia a3 do colagénio
tipo 1V), resultando numa glomerulonefrite
rapidamente progressiva, tipicamente
associada a formagdo de crescentes'®. Para
além da produgdo de anticorpos por
linfdcitos B, a presenga de linfocitos T auto-
reactivos contra 0 mesmo dominio também

parece ser importante na patogenia da



doenca'®>.  Pode-se  apresentar  como
glomerulonefrite isolada ou associada a
hemorragia  pulmonar  (sindrome  de
Goodpasture). Afecta pessoas de todas as
idades, com os mais jovens (menos de 30
anos) com maior tendéncia para apresentar a
sindrome de Goodpasture e os mais velhos
(mais de 50 anos) mais propensos a
desenvolver  glomerulonefrite  isolada.
Apresenta-se como insuficiéncia renal aguda
acompanhada de proteindria e um sedimento
nefritico. Caso haja envolvimento pulmonar,
o0s doentes podem apresentar dispneia, tosse
e hemoptises com hemorragia pulmonar em
70% dos casos'®; infiltrados pulmonares
evidentes na radiografia toracica (figura 2) e
aumento da capacidade de difusdo do CO
sd0 o0s achados comuns. Doentes sem

tratamento tém um prognéstico muito

reservado, ocorrendo morte ou necessidade

Figura 2 - Radiografia toracica evidenciando
os infiltrados pulmonares tipicos da
sindrome de Goodpasture.

de dialise em até 90% dos casos'’. Para o
diagnostico é necessaria a presenca de
anticorpos anti-MBG no Soro
(preferencialmente detectados por ELISA)
ou achados tipicos na bidpsia renal, sendo o
Gltimo método mais confidvel. Aqui, a
microscopia de imunofluorescéncia
demonstra a deposicdo linear de anticorpos
IgG ao longo dos capilares glomerulares
(figura 3), um achado virtualmente
patognomoénico. Entre 10 a 38% dos
pacientes com doenca anti-MBG testam
positivamente para ANCA (quase sempre
subtipo MPO) ¥, facto que sublinha a
sobreposi¢do imunolégica entre a doenga
por anticorpos anti-MBG e as vasculites
sistémicas.

O autor apresenta um caso de
insuficiéncia renal rapidamente progressiva,
associada a p-ANCA (MPO) e depdsitos de
IgG linear na membrana basal do glomérulo

com auséncia de anti-MBG.

Apresentacao do caso

Um homem de 43 anos foi referido a
Nefrologia em Abril de 2007 por hipertenséao
arterial (diagnosticada hd 1 ano e de dificil
controlo), insuficiéncia renal ligeira (ureia
plasmética 61 mg/dL; creatinina plasmaética
1,2 mg/dL), microhematdria e proteindria
estimada em 3,5 g/dia.

Como antecedentes relevantes ha a
referir que era pedreiro desde os 10 anos,
fumador activo de 22 UMA, com episodios

de dispneia, producdo brénquica e sibilancia



intermitente nos ultimos 10 anos, havendo

provas de funcdo respiratéria  que
documentavam um sindrome respiratorio
misto com obstrucdo acentuada das
pequenas vias aéreas.

Cerca de 2 meses depois da avaliagédo
inicial, surgiram artralgias bilaterais de
agravamento vespertino (predominio nos
ombros, joelhos e maos) e edema dos
membros inferiores. Nunca teve hemoptise.
Foi medicado com 3 anti-hipertensores e
programada biopsia renal. Em Junho de
2007, observou-se nova subida dos valores
de tensdo arterial, edemas generalizados e
agravamento rapido da funcdo renal (ureia
plasmética 140 mg/dL; creatinina plasmatica
3,6 mg/dL), com evidéncia de sindrome
nefrdtica (proteindria 4,7 g/dia; albumina
plasmatica — 2,4 g/dL; colesterol total 233
mg/dL) e mantendo microhematudria. No
sedimento urinario eram visiveis mais de 50
eritrocitos por campo de grande ampliacdo
(400x).

Na restante investigacdo clinica,
realizou-se  estudo  imunoldgico  que
demonstrou presenca de p-ANCA (titulo>
1/640) com doseamento de MPO de 103,0
U/mL. A pesquisa de anticorpos anti-MBG
bem como de marcadores para a hepatite B,
C e HIV foi negativa. Apresentava niveis de
C3 e C4 dentro dos limites normais. Acresce
que a funcdo renal continuou a deteriorar
(ureia plasmatica 330 mg/dL; creatinina
plasmatica 5,2 mg/dL). Perante este quadro
de insuficiéncia  renal  rapidamente
progressiva foi tomada a decisdo de iniciar

terapéutica imunossupressora com boélus de

metilprednisolona  EV,  seguido  de
prednisolona oral, ciclofosfamida EV (7,5
mg/kg) e plasmaférese durante 7 dias.

Apbs controlo tensional realizou
biopsia renal, que mostrou glomérulos
parcialmente esclerosados, atrofia tubular
ligeira, espessamento arteriolar, fibrose
intersticial sem infiltrado inflamatorio de
relevo e auséncia de crescentes. Foi
documentada imunofluorescéncia linear de
IgG nas membranas basais dos glomérulos
(figura 3), assim como positividade para
albumina, C3, C4, Clq, IgA e IgM.

Figura 3 — Amostra de biopsia renal

representando imunofluorescéncia linear
de IgG tipica de doenga por anticorpos
anti-MBG.

Ap0s terapéutica houve melhoria da
funcéo renal (ureia plasmatica 265 mg/dL;
creatinina plasmatica 2,9 mg/dL), reducéo
da proteindria (2,89 g/L) e dos titulos de p-
ANCA (1/160) e anti-MPO (6,5 U/mL).
Suspendeu ciclofosfamida e reduziu

progressivamente a dose de corticoterapia.

A prova de Mantoux foi positiva e,
embora ndo existisse evidéncia clinica de
tuberculose pulmonar ou de contactos com a
mesma doenga, assumiu-se infecgédo latente

em imunocomprometido. Como tal, iniciou



tratamento profildtico com isoniazida que
cumpriu durante 9 meses.

Optou-se por construcdo de uma
fistula arteriovenosa para hemodialise. Em
Janeiro de 2008

substitutiva de funcdo renal por apresentar

iniciou  terapéutica

uremia.

Discussio do caso

Neste caso, 0 que nos chama mais a
atencdo é a instalacdo de uma insuficiéncia
renal  rapidamente  progressiva, sem
formacdo de crescentes, necessitando de
diadlise em apenas 6 meses. Embora a
hipétese de glomerulonefrite rapidamente
progressiva (GNRP) necessite da presenca
de crescentes'®, o que ndo acontece neste
doente, ndo devemos ignorar o rapido
declinio da funcéo renal verificado. Assim, a
GNRP podera ter 3 mecanismos principais,
que nos indicardo possiveis diagnosticos:
deposicdo glomerular de anticorpos anti-
MBG, mediacdo por complexos imunes ou
um processo que nédo envolve qualquer uma
das anteriores, denominado pauci-imune®.

A hipotese de doenca por anticorpos
anti-MBG ganha forca neste caso devido a
documentagdo de imunofluorescéncia linear
de 1gG nas membranas basais dos
glomérulos, algo muito sugestivo da doenca.
Existem duas outras entidades nas quais
podemos encontrar 0 mesmo achado: sao
elas a nefropatia diabética e a
glomerulonefrite fibrilar. Na primeira, para

além de IgG, também haveria deposicdo

linear de albumina e de outras proteinas
plasmaticas™, o que ndo acontece No NOSso
doente, no qual apenas verificamos
positividade para as mesmas. Para além
disso, ndo existe clinica nem valores de
glicemia compativeis com o diagnostico de
diabetes. Na glomerulonefrite fibrilar, a
deposicdo linear de 1gG acontece quando 0s
depositos fibrilares sdo muito extensos?;
para 0 seu diagndstico, os achados da
microscopia Optica sdo pouco especificos,
sendo necessaria a demonstracdo, por
microscopia  electronica, de depdsitos
fibrilares aleatorios no mesangio®. Tal ndo
se pode confirmar, uma vez que os achados
da bidpsia ndo foram analisados por
microscopia electronica.

Contudo, apesar do achado de
imunofluorescéncia linear de 1gG ser muitas
vezes encarado como quase patognomanico
de doenca por anticorpos anti-MBG, existem
algumas caracteristicas deste caso que
contrariam tal diagnéstico. Primeiro, a
confirmacdo do mesmo requer a presenca de
anticorpos anti-MBG, quer por
imunofluorescéncia indirecta, quer pelo
método ELISA, o mais frequentemente
usado. No caso em estudo, a pesquisa de
anticorpos é sistematicamente negativa, 0
que coloca algumas davidas. A sensibilidade
para a sua deteccdo varia, dependendo dos
kits utilizados, podendo ir desde 63 até
quase 100%* e ocorrendo falsos-negativos
se os titulos de anticorpos forem baixos® ou
nos doentes com sindrome de Alport que
anti-MBG  po0s-

transplante renal, com

desenvolvem  doenca

anticorpos
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direccionados contra a cadeia o5 do
colagénio tipo IV*®. Em segundo lugar, é
frequente a existéncia de crescentes nos
achados de biopsia renal, o que ndo se
verifica no nosso doente. No entanto, num
estudo morfologico de 80 casos de doenca
anti-MBG, houve auséncia de crescentes em
10 (12%) *"

A hipotese de glomerulonefrite
mediada por complexos imunes caracteriza-
se por coloracdo de aspecto granular ao
longo dos capilares e/ou do meséangio pela
microscopia por imunofluorescéncia e
levanta varias hipéteses de diagndstico que
ndo podem ser colocadas de parte:
glomerulonefrite pos-estreptococica
(GNPS), ltpus eritematoso sistémico (LES),
glomerulonefrite  membrano-proliferativa
(GNMP), nefropatia por IgA, purpura de
Henoch-Schonlein, doenca secundaria a
hepatite ou HIV ou apenas uma
glomerulonefrite crénica®.

A GNPS sera pouco provavel, uma
vez que a sua evolucdo é auto-limitada
requerendo apenas tratamento de suporte,
em contraste com o declinio rapido e
progressivo Vvisto no nosso caso. Por outro
lado, a existéncia de artralgias no doente
poderia levantar a hipdtese de uma doenca
como o LES. No entanto, o estudo
imunoldgico  revelou anticorpos anti-
nucleares (ANA), muito sensiveis para LES,
negativos. A GNMP normalmente cursa
com niveis séricos de C3 e C4 baixos, com
presenca de factor nefritico C3, bem como
achados histoldgicos revelando proliferacéo

celular endotelial e mesangial, aumento da

matriz  mesangial, espessamento com
contorno duplo da membrana basal
glomerular, aspecto tubular do tufo
glomerular e infliltracdo variavel de
leucécitos®. Ora nada disto se verifica na
biopsia realizada, pondo o diagnostico de
GNMP praticamente de parte. A auséncia de
depdsitos de IgA no mesangio torna
improvaveis os diagnosticos de nefropatia
por IgA ou puarpura de Henoch-Schonlein,
apesar de ser relatada positividade para IgA.
No entanto, ambos os diagnosticos requerem
a presenca dos mesmos depdsitos no
mesangio®. A pesquisa de marcadores de
hepatite viral ou de infeccdo por HIV
também foi negativa, tornando estas
hipoteses pouco plausiveis.

Por fim, resta-nos a possibilidade de
uma patologia pauci-imune, que se
caracteriza por ter poucos imunocomplexos
nos glomérulos e nos pequenos vasos, 0 que
se documenta atraves de
imunofluorescéncia. Aqui surge a primeira
contradicdo, uma vez que, tal como foi
referido anteriormente, a
imunofluorescéncia revelou deposicdo linear
de 1gG na membrana basal glomerular, o
que por si, colocaria de parte 0 mecanismo
pauci-imune. No entanto, o0 estudo
imunoldgico efectuado detectou niveis
aumentados de ANCA, do subtipo MPO.
Conforme referido previamente, a presenca
de ANCA esta associada a vasculite dos
pequenos vasos, onde se incluem GW, SCS
e poliangeite microscépica, sendo que o
subtipo MPO é mais frequente nas duas

Ultimas. Clinicamente, o doente nao
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apresenta caracteristicas que o associem com
clareza a uma das trés. A presenca de
hematiria microscopica, proteindria e
insuficiéncia renal de progressdo rapida,
presentes no nosso doente, foi associada as
trés vasculites®®. Poderemos, porventura,
excluir o SCS devido a auséncia de
eosinofilia periférica, niveis elevados de IgE
ou sinais de atingimento pulmonar. Por
outro lado, torna-se improvavel a existéncia
de GW pela inexisténcia de granulomas na
bidpsia renal. Assim, o diagndstico de
poliangeite microscépica sera plausivel,
dentro das vasculites. No entanto, uma vez
gue ndo ha vasculite sistémica, o termo
vasculite limitada ao rim pode ser preferivel.

Os ANCA ja foram associados a
infecgdes, nomeadamente por Pseudomonas
em doentes com fibrose quistica, em
endocardites infecciosas em associagdo a
vasculite sistémica, na infeccdo por HIV
(sendo a prevaléncia superior nas fases
sintomaticas da doenca), na tuberculose,
malaria e amebiase invasiva®. Foram
descritos casos de infeccdo por parvovirus
B19 e por virus Epstein-Barr associados a
elevacdes dos titulos de ANCA¥. Aj, tal
achado ndo se devia a vasculite e os valores
voltaram negativos 6 meses depois.

Até a data, ndo foram documentados
casos de insuficiéncia renal rapidamente
progressiva, associada a p-ANCA (MPO) e
depésitos de IgG linear na membrana basal
do glomérulo com auséncia de anti-MBG.
Existem varios estudos que focam a
presenca concomitante de ANCA e

anticorpo anti-MBG, incidindo sobre as

caracteristicas clinicas, laboratoriais e
terapéuticas destes duplos-positivos. Num
desses estudos®, 48 doentes com doenca
renal por anti-MBG foram seguidos durante
31 anos: 8 possuiam concomitantemente
ANCA (MPO). Destes, 5 apresentaram-se
com sindrome de Goodpasture e todos, com
a excepcao de um, estavam dependentes de
dialise na admissdo. As amostras de biopsia
renal mostravam deposicado intensa de IgG e
C3 nas membranas basais glomerulares e
tubulares distais, com crescentes focais ou
dispersos. Estd descrito um outro caso de
uma glomerulonefrite crescéntica por anti-
MBG no decorrer da evolugdo natural de
uma vasculite sistémica por ANCA (MPO),
caso que evoluiu favoravelmente apos
plasmaferese, pulsos de metilprednisolona e
ciclofosfamida, sendo referido que a
descrigdo destes casos duplos-positivos tem
vindo a aumentar™.

N&o obstante tais descigdes, ndo nos
podemos esquecer que 0 nosso doente ndo
manifestou anticorpos anti-MBG durante a
sua evolucdo clinica. Terdo sido falsos-
negativos? Acresce que na biopsia renal, ndo
foi descrita a presenca de crescentes, que é
tipica destes casos, sendo salvaguardado que
tal poderd acontecer em cera de 12% dos
casos. Em termos terapéuticos, rotular com
um diagndstico ndo teria grande significado,
uma vez que tanto o tratamento para a
doenca por anticorpos anti-MBG, como o
para as vasculites pauci-imunes com
atingimento renal, envolve uma combinacgéo
entre plasmaférese, metilprednisolona e

ciclofosfamida. Esse mesmo esquema
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terapéutico foi assumido para 0 nosso
doente.

Em conclusdo, os resultados de
imunofluorescéncia neste doente revelaram-
se confundidores. A valorizacdo clinica e

imunolégica sérica foram os pilares

fundamentais para o diagndstico definitivo.
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Contributo do trabalho

A elaboragdo desta tese de mestrado
em formato de “case report” permitiu ao
autor desenvolver e exercitar ainda mais a
capacidade de debater um caso clinico,
abordando-o atraves de varias perspectivas.

Um melhor conhecimento acerca da
patologia auto-imune, um dos objectivos
iniciais, foi alcangado, numa perspectiva
pessoal, ndo restando davidas da sua
utilidade futura, no decorrer da préatica
clinica.

Casos pontuais, existirdo sempre; é
infrequente a descricdo de uma patologia tal
como é apresentada nos livros, com todos 0s
sinais, sintomas e resultados de exames
auxiliares de diagnostico esperados. No
entanto, 0 médico terd sempre de saber fazer
a distingdo entre o que serd uma doenga rara
e 0 que serd uma manifestacdo atipica de
uma doenga comum — um dos problemas

mais comuns na pratica médica quotidiana.
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