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RESUMO

Objetivo: Apresentar um caso de individuo, do sexo masculino, adulto jovem, com diagnéstico
de Sindrome de Goodpasture. Métodos: Trata-se de um estudo descritivo com coleta de dados
retrospectiva. As informagdes necessarias para o relato foram coletadas do prontuério médico
do paciente. O andamento deste estudo seguiu todos os critérios e recomendacdes referente ao
desenvolvimento de pesquisa com seres humanos, de acordo com as normas e resolucdes do
Conselho Nacional de Saude. Relato de caso: No caso em guestdo, o jovem do sexo, masculino
e tabagista e em uso de Vaping (cigarro eletrénico) foi admitido com quadro inicialmente
pulmonar que evoluiu para glomerulonefrite rapidamente progressiva. Foi tratado e teve alta
apo6s 16 dias de internacdo, demonstrando a importancia do reconhecimento e tratamento
protocolar. Conclusdes: A exposicdo ao vaporizador deve ser incluida na historia clinica de
todos os pacientes com achados de tomografia computadorizada de lesdo pulmonar aguda sem
outra causa conhecida, principalmente se forem jovens e saudaveis” demostramos assim a
importancia do caso clinico exposto, uma vez que aumento da frequéncia de vaping foi
associado a lesdes pulmonares mais extensas.

Palavras-chave: Sindrome de Goodpasture, membrana basal glomerular, glomerulonefrite,
leséo pulmonar, vapeadores.

ABSTRACT

Objective: To present a case of individual, male, young adult, with diagnosis of Goodpasture
syndrome. Methods: This is a descriptive study with retrospective data collection. The
information necessary for the report was collected from the patient's medical records. The
progress of this study followed all the criteria and recommendations regarding the development
of research with human beings, according to the norms and resolutions of the National Health
Council. Case report: In the case in question, the young male and smoking and in use of Vaping
(electronic cigarette) was admitted with initially pulmonary condition that evolved to rapidly
progressive glomerulonephritis. He was treated and discharged after 16 days of hospitalization,
demonstrating the importance of protocol recognition and treatment. Conclusions: Exposure
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to the vaporizer should be included in the clinical history of all patients with computed
tomography findings of acute lung injury with no other known cause, especially if they are
young and healthy" we show the importance of the clinical case exposed, since increased
frequency of vaping was associated with more extensive lung lesions.

Keywords: Goodpasture Syndrome, glomerular basement membrane, glomerulonephritis, lung
injury, vapors.

1 INTRODUCAO

Trata-se de uma Sindrome rara com incidéncia de 0,5% de novos casos/milhdo/ano no
Reino Unido. Tem um progndstico ruim, com mortalidade de 11% e alta morbidade e cerca de
60% dos pacientes tornam-se dependentes da dialise. Caracteriza-se pela hemorragia pulmonar
e glomerulonefrite (1919), a Sindrome de Goodpasture (SG), rara condicao de resposta imune
a peptideos localizados ao longo da membrana basal glomerular (MBG) e alveolar, atuando no
dominio NC1 da cadeia alfa3 do colageno tipo 1V, e acomete principalmente adultos jovens do
sexo masculino com histérico de exposicdo a fatores ambientais que deflagram resposta
inflamatdria caracteristica (KLIGERMAN, et al. 2023; NUNES, et al. 2003; MCDERMOTT,
et al. 2020; ).

A associacdo de doencas autoimunes € rara na Sindrome de Goodpasture, excetuando-
se as vasculites sistémicas, que de acordo com a Segelmark e Hellmark (2019) afetam capilares
glomerulares, capilares pulmonares ou ambos, com deposi¢do de auto anticorpos anti-GBM ao
longo do GBM (VALLE et al. 2005).

Pessoas geneticamente suscetiveis, tabagistas, e expostas a hidrocarbonetos e infeccbes
respiratorias virais, com sinais e sintomas como dispneia, tosse, fadiga, hemoptise, e também
hematuria, associadas a identificacdo de anticorpos anti-GBM em amostra sanguinea ou renal,
sdo possiveis diagnosticos da sindrome (BALDA et al. 2004; NUNES, et al. 2003;
MCDERMOTT, et al. 2020; Segelmark et al. 2019; VALLE et al. 2005).

O Sindrome de Goodpasture esta presente em casos de glomerulonefrite induzida por
anticorpos anti-MBG com hemorragia pulmonar associada, sendo necessario o diagnostico
diferencial da SG com outras sindromas pulméo-rim, associadas a nefrites. Avancos recentes a
nivel das técnicas de deteccdo de anticorpos anti-MBG, permitiram melhorar a capacidade
diagnostica (VALLE et al. 2005).
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2 METODO

Trata-se de um estudo descritivo com coleta de dados retrospectiva. As informagdes
necessarias para o relato foram coletadas do prontuario médico do paciente.

O andamento deste estudo seguiu todos os critérios e recomendacdes referente ao
desenvolvimento de pesquisa com seres humanos, de acordo com as normas e resolucgdes do

Conselho Nacional de Saude.

3 CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, 20 anos, foi admitido com quadro de tosse, hemoptise e
dispneia em novembro de 2021, relato de uso de cigarro de palha e cigarro eletrénico. Aventada
possibilidade de pneumonite por hipersensibilidade. Evolui com hematlria macroscépica,
espumuria e piora da funcéo renal (creatinina maxima de 1,75 mg/dL).

O exame fisico demonstrou um bom estado geral, hidratado, corado, ritmo cardiaco
regular, auséncia de edema, estertores difusos bilaterais. Os exames laboratoriais
demonstravam: creatinina - 0,91 mg%; FAN néo reagente; C3 - 131 mg/dL; C4 - 34 mg/dL; P
ANCA néo reagente; C ANCA nao reagente; proteindria de 24h - 1271 mg (volume urinario de
5600 ml); albumina 4,4 g/dL; EAS com proteina 1+; hemoglobina + 4 e presenca de hemacias
dismorficas/acantéticas, sorologias negativas. Hemoglobina 11,6 g/dL; Hematdcrito 35,8 %;
LG 15700; plaquetas 327 000 / mms.

A ultrassonografia mostrou rins de tamanho normal, relacdo cortico-medular
preservada. Realizada tomografia de térax que evidenciou opacidades nodulares em vidro fosco
mal delimitadas, predominantemente centrolobulares disseminadas de forma homogénea, em
ambos os pulmdes, associados a discreta atenuacdo em mosaico das bases pulmonares.

A biopsia endobrénquica evidenciou pneumonia intersticial fibrética. Além de conjunto
de achados inespecifico que admite dentro os diferenciais as possibilidades de pneumonia por
hipersensibilidade, processo infeccioso e vasculites.

A complementacdo dos informes clinicos configura a forma anatomopatoldgica descrita
como Sindrome Goodpasture). Também realizada bidpsia renal, que na microscopia de luz
foram notadas lesdes crescenticas fibrocelular e fibrosas. Associa se discreta fibrose (5 -15%)
e infiltrado inflamatorio granulomononuclear instersticial. Coexiste leve edema intersticial.
Presenca de cilindros hematicos e células espumosas preenchendo os tabulos. A reacdo por
imunofluorescéncia revela positividade de padrdo linear de forte intensidade, destacando-se o
IgG nas algcas capilares e ao longo da membrana basal glomerular. Associa se forte

imunomarcacao de mesmo padrdo para Kappa e lambda. Tracos irregulares para fibrinogénio.
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Os demais marcadores, que incluiram o IgA, C3, Clq e IgM, foram negativos. Achados da
microscopia de luz (envolvendo por crescentes por trés glomérulos — 21%) associados com a
imunofluorescéncia mediadas (tipo 1), forma contra a membrana basal glomerular. A
complementacdo dos informes clinicos — presenca de sintomatologia pulmonar, insuficiéncia
renal com hematdria configuram a forma anatomopatoldgica descrita como Sindrome de
Goodpasture.

A membrana basal glomerular encontrava-se rota em alguns focos. Nos espacos de
Bowman foram observados focos de adesdo capsular, sem necrose fibrindide, porém com
proliferacdo do epitélio parietal com crescente fibrocelular e fibrosos. (Figura 1). Ndo foram
detectadas escleroses segmentares, hialinose ou hipercelularidade endocapilar. Nao notados
trombos de fibrina ou focos de necrose nos tufos glomerulares.

Os vasos arteriais de grande calibre (incluindo artérias arciformes e interlobulares) estéo
dentro dos limites da normalidadefocos de adesdo capsular, sem necrose fibrindide, porém com
proliferacdo do epitélio parietal com crescente fibrocelular e fibrosos . N&o h& sinais de

vasculite ou endotelialite.

Fonte: Autor.

O espaco intersticial mostra-se alargado por discreta fibrose (5-15%) e proporcional
atrofia tubular. Presenca de leve infiltrado inflamatorio predominantemente de mononucleares
intersticial. Associam-se cilindros hematicos e células inflamatorias preenchendo os tdbulos.
(Figura 2).

Figura 2: infiltrado inflamatdrio predominantemente de mononucleares intersticial e cilindros hematicos e
células inflamatorias preenchendo os tibulos
o ) TR RO R

Fonte: Autor.
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Glomerulonefrite crescéntica relacionada & doenca anti membrana basal glomerular. No
caso em questdo, o jovem do sexo, masculino e tabagista e em uso de Vaping (cigarro
eletronico) foi admitido com quadro inicialmente pulmonar que evoluiu para glomerulonefrite
rapidamente progressiva. Apos realizacdo dos exames complementares paciente foi pulsado
com metilprednisolona e realizado plasmaferese no total de 5 sessdes. Paciente respondeu a
terapéutica proposta, com melhora da funcéo renal e dos sintomas respiratorios. Recebeu alta

com ciclofosfamida e prednisona via oral, para ser acompanhado ambulatorialmente.

4 DISCUSSAO E CONSIDERACOES FINAIS

Sindrome inicialmente descrita como sindrome pulmé&o-rim (1919) caracterizada pela
hemorragia alveolar difusa acompanhada de glomerulonefrite rapidamente progressiva, a
sindrome de Goodpasture, segundo Pedchenko et al (2010, p. 2) é um disturbio que pode ser
considerado como uma patologia autoimune “pois envolve a perturbag¢do da estrutura
alfa345NC1, induzindo uma alteracéo conformacional patogénica nas subunidades alfa3NC1

)

e alfaSNCI, que por sua vez provoca uma resposta autoimune ~ e Segundo a Nephrol Dial
Transplant tem uma incidéncia de 1,5 por milhdo de habitantes (BALDA et al. 2004;
PEDCHENKO, et al. 2010).

Um estudo financiado pelo Instituto Nacional de Diabetes e Doencas Digestivas e
Renais publicado pela New England Journal of Medicine (2010) que analisou 57 pacientes com
doenca de Goodpasture demonstra que o evento desencadeador da sindrome pode ser um fator
individual ou uma combinacdo de fatores que perturba a estrutura quaternaria do hexamero ou
fatores ambientais, como tabagismo ou exposicao a solventes organicos (PEDCHENKO, et al.
2010).

O paciente da Sindrome de Goodpasture geralmente apresentam sintomas semanas
antes do diagnoéstico, porém ha estudos que demonstram que alguns pacientes ndo referem
nenhum sintoma até que se apresente com Insuficiéncia Renal Aguda, além de hemorragia
pulmonar, que em casos extremos leva a Insuficiéncia Respiratdria, evoluindo para Intubacéo
Endotraqueal, sendo estes sintomas pulmonares mais comuns em fumantes (PEDCHENKO, et
al. 2010).

Na Sindrome de Goodpasture a prevaléncia encontra-se em individuos jovens (30 a 60
anos) e tabagistas ou em uso de vaporizadores. A combinagéo de glomerulonefrite rapidamente
progressiva e hemorragia alveolar ¢ comum, porém cerca de 40% dos casos exibem
comprometimento renal caracterizado por hematdria, proteinuria ou insuficiéncia renal aguda,

e 0s Anticorpos anticitoplasma de neutrofilo (Anca) estdo presentes em 30% dos pacientes com
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membrana basal, além de que quase todos os pacientes apresentam depoésitos lineares de 1gG
na membrana basal, C3 e, ocasionalmente, IgA e IgM (BALDA et al. 2004; MCDERMOTT,
et al. 2020).

Um estudo publicado pelo National Institutes of Health em 2015 com a amostra de 51
tipos de sabor de Vapers em 47 dos 51 sabores Unicos testados. O diacetil foi detectado acima
do limite de deteccdo laboratorial em 39 dos 51 sabores testados, variando de abaixo do limite
de quantificac¢ao a 239 ug/e-cigarro. 2,3-Pentanodiona e acetoina foram detectados em 23 e 46
dos 51 sabores testados em concentra¢des de até 64 e 529 ug/e-cigarro, respectivamente, que
segundo o mesmo estudo podem estar associadas a bronguiolite obliterante e outras doencas
respiratdrias graves (ALLEN, et al. 2016; CARVALHO, et al. 2023; DOURADO, et al. 2023).

Concluindo, considerando o estudo de coorte multicéntrico publicado pela Duke
University (2021) nos EUA com 160 individuos que utilizou achados de tomografia
computadorizada (TC) e padrbes de lesbes pulmonares associadas ao uso de cigarros
eletrdnicos ou Vapers e que orienta observar que “‘a exposi¢ao ao vaporizador deve ser incluida
na historia clinica de todos os pacientes com achados de TC de lesdo pulmonar aguda sem
outra causa conhecida, principalmente se forem jovens e sauddveis” demostramos assim a
importancia do caso clinico exposto, uma vez que aumento da frequéncia de vaping foi
associado a lesGes pulmonares mais extensas e que também h& evidencias publicadas pela
Oxford University (2018) de que a maioria dos pacientes com doenga antimembrana basal
glomerular (anti-GBM) apresenta glomerulonefrite rapidamente progressiva, podemos trazer a
luz a importéncia de considerar o Vaping como precursor da sindrome (Kligerman et al. 2021;
Segelmark et al. 2019).
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