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Estenose subglética em granulomatose com poliangite: relato de caso
Subglottic stenosis in granulomatosis with polyangiitis: case report
Estenosis subgldética en granulomatosis con poliangeitis: reporte de un caso
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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso clinico de estenose subglética associada a granulomatose com poliangiite,
enfatizando a importancia do diagnéstico precoce e da abordagem terapéutica adequada. Detalhamento do
caso: Trata-se de uma paciente do sexo feminino, de 40 anos, com diagnéstico prévio de granulomatose com
poliangiite, doenga autoimune rara caracterizada pela vasculite sistémica. A paciente procurou atendimento
médico devido ao quadro de dispneia progressiva, que foi diagnosticada por meio de exames de imagem e
espirometria, que revelaram estenose subglética. Apds a confirmagéo do diagndstico, iniciou-se o tratamento
imunossupressor com medicamentos especificos, com boa resposta clinica, levando a melhora dos sintomas
respiratorios e da qualidade de vida. Considerag¢oes finais: Este caso ressalta a importancia do diagnéstico
precoce e da abordagem multidisciplinar no manejo das manifestagbes raras da granulomatose com
poliangiite, uma condi¢do que pode comprometer seriamente a funcéo respiratéria. A resposta positiva ao
tratamento imunossupressor reforga a relevancia de uma terapéutica adequada para controle dos sintomas e
prevencao de complicagdes.

Palavras-chave: Granulomatose com poliangiite, Estenose traqueal, Vasculite, Relato de caso, Doencgas
autoimunes.

ABSTRACT

Objective: To report a clinical case of subglottic stenosis associated with granulomatosis with polyangiitis,
emphasizing the importance of early diagnosis and appropriate therapeutic approach. Case description: This
is a 40-year-old female patient with a previous diagnosis of granulomatosis with polyangiitis, a rare
autoimmune disease characterized by systemic vasculitis. The patient sought medical care due to progressive
dyspnea, which was diagnosed through imaging studies and spirometry, revealing subglottic stenosis. After
confirmation of the diagnosis, immunosuppressive treatment with specific medications was initiated, with a
good clinical response, leading to improvement in respiratory symptoms and quality of life. Final
considerations: This case highlights the importance of early diagnosis and a multidisciplinary approach in
managing rare manifestations of granulomatosis with polyangiitis, a condition that can severely compromise
respiratory function. The positive response to immunosuppressive treatment reinforces the relevance of
appropriate therapy for symptom control and complication prevention.

Keywords: Granulomatosis with polyangiitis, Tracheal stenosis, Vasculitis, Case report, Autoimmune
diseases.
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RESUMEN

Objetivo: Relatar un caso clinico de estenosis subglética asociada con granulomatosis con poliangeitis,
enfatizando la importancia del diagnéstico precoz y el enfoque terapéutico adecuado. Descripcion del caso:
Se trata de una paciente femenina de 40 afios con diagndstico previo de granulomatosis con poliangeitis, una
enfermedad autoinmune rara caracterizada por vasculitis sistémica. La paciente buscéd atencién médica
debido a un cuadro de disnea progresiva, que fue diagnosticada mediante estudios de imagen y espirometria,
los cuales revelaron estenosis subgldtica. Después de la confirmacion del diagndstico, se inicié tratamiento
inmunosupresor con medicamentos especificos, con buena respuesta clinica, lo que llevé a la mejora de los
sintomas respiratorios y la calidad de vida. Consideraciones finales: Este caso resalta la importancia del
diagnostico precoz y del enfoque multidisciplinario en el manejo de manifestaciones raras de la
granulomatosis con poliangeitis, una condicién que puede comprometer gravemente la funcién respiratoria.
La respuesta positiva al tratamiento inmunosupresor refuerza la relevancia de una terapia adecuada para el
control de los sintomas y la prevencion de complicaciones.

Palabras clave: Granulomatosis con poliangeitis, Estenosis traqueal, Vasculitis, Reporte de caso,
Enfermedades autoinmunes.

INTRODUGCAO

A granulomatose com poliangiite (GPA), anteriormente conhecida como granulomatose de Wegener, é
uma vasculite sistémica rara, caracterizada pela inflamagao necrosante que acomete vasos de pequeno e
médio calibre. Essa condicao afeta preferencialmente o trato respiratério e os rins, podendo também envolver
outros 6rgaos, o que contribui para a diversidade clinica observada nesta doenca (YATES M, et al., 2016;
COMARMOND C e CACOUB P, 2014). Nos ultimos anos, o aprimoramento dos critérios diagnésticos e o
maior conhecimento sobre a doenga tém permitido um reconhecimento mais precoce da GPA, possibilitando
intervencdes terapéuticas mais eficazes e melhores desfechos clinicos (BOOTH A, et al., 2020).

A apresentagéo clinica da GPA é bastante heterogénea, variando desde sintomas inespecificos até
manifestacdes graves que comprometem a fungéo de érgaos vitais. Estudos recentes revelam que até 90%
dos pacientes com GPA apresentam manifestagdes otorrinolaringolégicas, sendo estas frequentemente as
primeiras manifestagbes da doenga (WATTS R, et al.,, 2018; YOO J, et al, 2020). Dentro dessas
manifestacdes, destaca-se a estenose subglotica, considerada uma das complicagbes mais graves e
desafiadoras da GPA. Essa alterac&o caracteriza-se pelo estreitamento da via aérea logo abaixo das cordas
vocais, comprometendo significativamente a passagem do ar e podendo evoluir para uma obstrucao
respiratoria aguda, que demanda intervencédo emergencial (KERR GS, et al., 2021).

A etiopatogenia da estenose subglética estd associada a um processo inflamatério granulomatoso local,
que leva a formagao de tecido fibroso e cicatricial, além de possivel colapso estrutural da parede traqueal.
Essa condigdo pode ocorrer isoladamente, mesmo na auséncia de atividade sistémica aparente da GPA, o
que dificulta o diagnoéstico e pode levar a atrasos no inicio do tratamento adequado (LANGFORD CA, et al.,
2019). A identificagédo precoce da estenose subglética € fundamental para evitar complicagdes graves, como
insuficiéncia respiratéria e necessidade de procedimentos invasivos emergenciais, incluindo traqueostomia.

Para o diagndstico da estenose subglética, além da avaliagao clinica detalhada, sdo essenciais as técnicas
de imagem, como a tomografia computadorizada de alta resolu¢do, que permite visualizar com precisdo a
extensdo e o grau de estreitamento das vias aéreas (DECKER ML, et al., 2018). A broncoscopia é outro
exame indispensavel, pois possibilita a visualizagdo direta da lesdo e a realizagcdo de intervencbes
terapéuticas, quando indicadas (AARON SD, et al., 2020).

O tratamento da GPA associada a estenose subglotica deve ser multidisciplinar e individualizado, levando
em consideragédo o grau de obstrugdo e as condigbes clinicas do paciente. A base do manejo envolve a
imunossupressao sistémica, com o uso de agentes como a prednisona e o metotrexato. Esses medicamentos
tém como objetivo controlar a inflamagao sistémica e prevenir a progressao da doenga (MCGRAW S, et al.,
2017). Em casos mais graves, ou que nao respondem adequadamente, podem ser utilizadas outras drogas
imunossupressoras, incluindo a ciclofosfamida e o rituximabe, que tém se mostrado eficazes em controlar a
atividade inflamatéria e reduzir o risco de recidivas (ROBSON JC, et al., 2019).
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Além da terapia sistémica, as intervengdes locais sdo frequentemente necessarias para restabelecer a
permeabilidade das vias aéreas. Procedimentos como a dilatagdo endoscépica tém sido utilizados com
sucesso para ampliar o calibre da via aérea afetada, proporcionando alivio dos sintomas respiratérios
(MARTINEZ DEL PERO M, et al., 2020). A aplicacdo topica de mitomicina C, um agente antimetabdlito que
inibe a formacao de tecido cicatricial, também tem sido empregada para prevenir a recorréncia da estenose
(BRIANZA T, et al., 2021). Em casos mais complexos, o uso de laser para remogao do tecido cicatricial e,
eventualmente, intervengdes cirurgicas mais invasivas podem ser indicadas, sempre considerando o risco-
beneficio para o paciente.

E importante destacar que a GPA possui um curso crénico e variavel, caracterizado por periodos de
remissao e recidiva. O acompanhamento de longo prazo é essencial, ja que até 50% dos pacientes podem
apresentar recidivas da doenga, incluindo o reaparecimento ou agravamento da estenose subglética
(WILLIAMS DM, et al., 2022). Dessa forma, o monitoramento clinico regular, aliado a exames laboratoriais e
de imagem, é fundamental para a detecg¢do precoce de novas ativagdes da doenga e para a avaliagdo da
resposta ao tratamento.

O papel de otorrinolaringologistas e pneumologistas intervencionistas, & crucial nesse contexto. Esses
profissionais sao responsaveis pela realizagdo de exames endoscoépicos periddicos, identificacdo precoce de
alteragoes, realizacao das intervengdes locais e pela definicdo do melhor plano terapéutico para cada paciente
(FUJIMOTO K, et al., 2017). A integragédo dessa equipe multidisciplinar, contribui para o manejo mais eficaz
da doenca e para a melhora da qualidade de vida dos pacientes (HOLLE JU, et al., 2018).

Este estudo teve como objetivo relatar o caso de uma paciente com GPA e estenose subglotica,
destacando as caracteristicas clinicas, o processo diagnostico e a resposta ao tratamento instituido. O relato
ressalta a importancia da abordagem multidisciplinar e do acompanhamento longitudinal, visando a prevengao
de complicagbes respiratorias graves e recidivas. O uso racional de tecnologias diagndsticas, aliado ao
conhecimento das opgdes terapéuticas disponiveis, é fundamental para o sucesso no manejo desses casos.

DETALHAMENTO DO CASO

A paciente do sexo feminino, atualmente com 40 anos de idade, encontra-se sob acompanhamento
ambulatorial no servico de Reumatologia de um hospital universitario de referéncia desde o ano de 2008.
Naquele periodo, apds investigacdo clinica e laboratorial criteriosa, foi estabelecido o diagndstico de
granulomatose com poliangite (GPA), anteriormente conhecida como granulomatose de Wegener. Essa
vasculite sistémica de pequenos a médios vasos, de natureza autoimune, é caracterizada pela inflamagao
granulomatosa e necrotizante que acomete preferencialmente o trato respiratério superior e inferior, além dos
rins.

No caso em questao, a paciente apresentava na ocasido manifestagdes clinicas compativeis com a forma
limitada da GPA, restrita ao trato respiratdrio superior e a regiao orbitaria. Especificamente, foram identificadas
ulceragdes nasais recorrentes, associadas a um quadro de pseudotumor orbitario de rapida progresséo,
evidenciando destruigcéo local de tecidos moles e inflamagao intensa. Esse conjunto de sintomas, ainda que
sem evidéncia de acometimento renal ou sistémico mais amplo, foi decisivo para a suspeita clinica de GPA,
que foi confirmada por bidpsia de tecido nasal e exames imunolégicos.

A paciente respondeu de forma bastante favoravel a introdugdo de terapia imunossupressora, com
melhora expressiva dos sintomas e remissao clinica prolongada. A abordagem terapéutica inicial incluiu o uso
de corticosterdides em altas doses, associados a agentes imunossupressores como o ciclofosfamida em pulso
e, posteriormente, manutencdo com metotrexato, que se mostrou eficaz para controle da doenga. Durante
mais de uma década, ela permaneceu clinicamente estavel, sem manifestacbes ativas da doenga, o que
permitiu ajustes graduais na medicag&o, com foco na manutencgéo da remisséo e prevencao de recaidas.

Entretanto, em maio de 2024, apés mais de 15 anos de acompanhamento estavel, a paciente procurou o
servico referindo desconforto respiratério progressivo, que evoluiu ao longo de algumas semanas, culminando
em estridor laringeo notado em repouso e agravado com o esforgo. Esse sintoma despertou preocupagéo da
equipe assistente, uma vez que poderia indicar reativagdo da doenga com envolvimento da arvore respiratéria,
especialmente da regido subglética e traqueal, areas sabidamente vulneraveis a inflamagao crénica na GPA.
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Foi entdo solicitada uma tomografia computadorizada (TC) de térax (Figura 1) como exame de primeira
linha para avaliagdo do parénquima pulmonar, das vias aéreas intratoracicas e do mediastino. O exame
revelou traqueia centrada, com calibre preservado, brénquios principais e lobares pérvios, parénquima
pulmonar com auséncia de lesées nodulares, cavitarias ou infiltrados inflamatérios, além de linfonodos de
tamanho habitual e auséncia de derrames pleurais. As estruturas cardiacas estavam com morfologia e volume
normais e o arcabougo osteomuscular toracico sem alteragbes relevantes. A despeito dos achados
aparentemente normais, a persisténcia dos sintomas respiratérios e a auséncia de resposta a
broncodilatadores levantaram a suspeita de obstru¢do extratoracica, especialmente na regidao subgldtica,
comum em formas limitadas de GPA.

Figura 1 - Tomografia computadorizada de térax. Mostrando de forma sequencial, o percurso do ar na
traqueia (B), evidenciando estenose na parte mais proximal ao pulméo (C e D).
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Fonte: Barbosa IDA, et aI , 2025.

Como parte da investigagao funcional, foi realizada espirometria, a qual demonstrou reducao do pico
de fluxo expiratério (PEF) inferior ao limite da normalidade, sem melhora significativa apos uso de salbutamol,
sugerindo uma obstrucdo fixa de vias aéreas superiores, ou seja, que nao responde ao tratamento
broncodilatador tipico das obstrugées dindmicas como a asma. Frente a esse dado funcional, foi solicitada
uma nova tomografia computadorizada do pescogo em perfil (Figura 2) e em axial (Figura 3) com
reconstrugdes multiplanares e tridimensionais, com o objetivo de avaliar melhor a regido glética, subglotica e
proximal da traqueia.

Figura 2 - Tomografia computadorizada do pescogo em perfil. Mostrando de forma respectiva, redugao da
amplitude da orofaringe (A), glandula da tireoide com contorno preservado (B) e estenose inflamatdria
su

(C e D).
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Fonte: Barbosa IDA, et al., 2025.

O exame revelou importante achado diagndstico: formacao tecidual levemente hipodensa, de contornos
regulares e localizagdo subglética, medindo cerca de 0,8 x 0,6 cm, que compromete de forma concéntrica o
espago aéreo. Esse achado era compativel com estenose inflamatéria subglética, provavelmente relacionada
a processo de cicatrizagao crénica, como ocorre em pacientes com GPA. Também foi observada discreta
redugédo da amplitude da orofaringe, com hipertrofia dos pilares amigdalianos e presenga de tecido adiposo
no assoalho da boca. Esses achados, apesar de secundarios, também contribuem para o estreitamento da
via aérea superior.
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Reconstrugdes em 3D e em diferentes planos anatémicos permitiram melhor delimitagao da lesao, que se
apresentava de maneira circular e simétrica, sem sinais de invasdo de estruturas adjacentes, sugerindo
processo inflamatério submucoso, sem componente tumoral. Glandulas salivares maiores com morfologia
preservada e sem sinais de sialoadenite. A glandula tireoide apresentava parénquima predominantemente
homogéneo, com exce¢do de um pequeno nodulo hipodenso no lobo esquerdo, de 0,3 cm, sem
caracteristicas suspeitas.

Figura 3 - Tomografia computadorizada de térax em cortes axiais sequenciais. Em (A), traqueia com calibre
preservado. Em (B), inicio de redugdo luminal com espessamento parietal. Em (C), acentuado estreitamento
compativel com estenose subglotica de maior gravidade. Em (D), segmento mais distal da traqueia, ainda
com calibre reduzido, porém em transi¢cao para discreta melhora luminal.

Fonte: Barbosa IDA, et al., 2025.

No ambito laboratorial, os marcadores imunolégicos mostraram ANCA-c negativo (<2,0 IU/mL) e fator
reumatoide ndo reagente, resultados que ndo afastam o diagnéstico de GPA, sobretudo nas formas
localizadas da doenga, em que os autoanticorpos podem estar ausentes. A fungao renal estava preservada,
com ureia de 46 mg/dL e creatinina de 0,72 mg/dL, assim como a fungéo hepatica, com transaminases dentro
dos valores de referéncia. A urina tipo | revelou auséncia de proteinuria, hematuaria ou leucocituria, o que
afastava o acometimento renal ativo.

O hemograma evidenciou leucocitose discreta com predominio de neutrdfilos (75,5%), possivelmente
indicativa de processo inflamatério sistémico de baixa intensidade. A proteina C reativa (PCR) estava sem
alteracdes (0,11 mg/dL) e a velocidade de hemossedimentagéo (VHS) em 18 mm/h, ambos compativeis com
atividade inflamatéria sistémica ausente. Testes para HIV, hepatite B e C foram negativos, e o beta-HCG
indetectavel, afastando gravidez.

O perfil lipidico revelou alteracao discreta, com colesterol total de 227 mg/dL, LDL de 114 mg/dL e HDL de
95 mg/dL. Ja a fungéo tireoidiana estava dentro da normalidade, com TSH de 1,3 mUI/L e T4 livre de 1,1
ng/dL. A dosagem de peptideos natriuréticos (BNP e NT-proBNP) foi normal, afastando disfungéo cardiaca
como etiologia do quadro dispneico.

Diante da confirmacgéo clinica e radioldgica de estenose subglética associada a granulomatose com
poliangiite, foi instituido novo ciclo terapéutico com imunossupressores. Optou-se por prednisolona em dose
de 50 mg ao dia associada a metotrexato 15 mg semanais, na forma de seis comprimidos de 2,5 mg, além
de acido félico 5 mg/dia, medida necessaria para prevenir os efeitos colaterais do antimetabdlito.

A resposta clinica foi satisfatéria, com melhora significativa do padrao respiratério da paciente, regressao
do estridor e estabilizacdo dos pardmetros ventilatdrios. O plano terapéutico incluiu a redugéo progressiva do
corticosteroide de forma segura, mantendo o metotrexato como agente imunossupressor de base. A paciente
segue atualmente em acompanhamento ambulatorial regular, com vigilancia clinica e laboratorial, e estd em
processo de agendamento de broncoscopia diagndstica, procedimento essencial para avaliar o grau de
estenose, extensdo da lesdo e viabilidade de abordagem intervencionista.

A conduta a ser adotada dependera dos achados endoscépicos, podendo variar desde dilatagcéo
endoscépica com baldo, aplicagdo local de corticosterdides ou mitomicina C, até resseccdo cirurgica e
reconstrucdo da via aérea, nos casos mais graves ou refratarios ao tratamento clinico. Vale ressaltar que a
estenose subglética € uma complicacdo rara, mas potencialmente grave da GPA, que pode causar
comprometimento significativo da qualidade de vida, e, quando néo tratada adequadamente, pode evoluir
para insuficiéncia respiratéria obstrutiva.
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DISCUSSAO

A granulomatose com poliangite (GPA) apresenta um espectro clinico bastante variado. Entre suas
manifestacdes, a estenose subglética, embora rara, € uma das mais complexas e desafiadoras. Essa
condigdo envolve o estreitamento da regido logo abaixo das cordas vocais, 0 que pode comprometer
seriamente a passagem do ar, exigindo vigilancia redobrada e manejo rapido, de forma que a evolugéo pode
levar a insuficiéncia respiratoria (MCDONALD TJ, et al., 2020; SAADEH C, et al., 2019).

A resposta ao tratamento imunossupressor € variavel, com metotrexato e ciclofosfamida sendo
considerados tratamentos de primeira linha em casos de GPA limitada e generalizada, respectivamente
(PAGNOX C, et al., 2015; SCHNEIDER P, et al., 2022). Estudos demonstram que a associagdo desses
agentes com rituximabe tem se mostrado eficaz em casos refratarios (STONE JH, et al., 2020).

Quando a estenose subgldtica é grave ou apresenta recidivas, as intervengdes locais tornam-se essenciais
para aliviar a obstrugdo. Procedimentos como dilatagdo endoscépica, laser e injegbes intralesionais de
corticosteroides séao frequentemente utilizados e apresentam bons resultados, mesmo que muitas vezes
temporarios (MARTINEZ DEL PERO M, et al., 2020; BRIANZA T, et al., 2021).

A GPA exige um acompanhamento de longo prazo, ja que até 50% dos pacientes podem ter recidivas, o
que reforga a necessidade de reavaliagdes clinicas e laboratoriais periddicas (WILLIAMS DM, et al., 2022). O
papel dos especialistas das vias aéreas — como otorrinolaringologistas e pneumologistas intervencionistas
— é fundamental para a deteccdo precoce da estenose e para o manejo adequado (FUJIMOTO K, et al.,
2017). Além disso, estudos indicam que alteragdes inflamatérias persistem na mucosa respiratéria mesmo
em pacientes em remissao clinica, reforcando a importancia do monitoramento continuo com suporte
multidisciplinar (HOLLE JU, et al., 2018).

Este caso contribui para a literatura nacional ao apresentar uma manifestagao tipica, embora rara, da GPA,
ressaltando a importancia da multidisciplinaridade e da individualizagdo do tratamento. O uso de condutas
baseadas em evidéncias e o emprego racional de tecnologias diagnésticas sdo essenciais para garantir um
progndstico favoravel. Contudo, como se trata de um relato de caso unico, com auséncia de seguimento a
longo prazo, as conclusdes sao limitadas e ndo podem ser generalizadas. Por isso, sdo necessarios estudos
futuros, com amostras maiores e acompanhamento prolongado, para confirmar a eficacia dos tratamentos e
avaliar os desfechos a longo prazo.

O presente estudo evidencia que a estenose subglética, apesar de representar uma manifestacao
incomum da granulomatose com poliangite (GPA), pode resultar em importantes repercussées clinicas e
comprometer significativamente a qualidade de vida dos pacientes acometidos. A ocorréncia dessa
complicagéo requer atengao por parte dos profissionais de saude, especialmente devido a possibilidade de
evolugao insidiosa e a alta morbidade associada ao comprometimento da via aérea superior. O diagnostico
precoce torna-se, portanto, essencial para prevenir o agravamento do quadro respiratério e permitir
intervengdes oportunas que possam reduzir o risco de obstrucdo grave da via aérea.

E importante ressaltar que, mesmo em situacdes de remissado clinica da doencga sistémica, a estenose
subglética pode permanecer ativa ou apresentar recidivas. Por esse motivo, o acompanhamento a longo prazo
se faz necessario, com monitoramento regular por equipe especializada. A integragdo dessas especialidades
permite uma abordagem mais abrangente e individualizada, promovendo melhores desfechos clinicos. Este
estudo de caso reforga a importancia da suspeigao clinica e da investigagao sistematica em pacientes com
GPA que desenvolvem sintomas respiratérios altos, como disfonia, estridor ou dispneia progressiva. Esses
sinais, muitas vezes inespecificos, podem ser erroneamente atribuidos a outras condi¢gdes, como infecgdes
de vias aéreas superiores ou asma, atrasando o diagnéstico correto e o inicio do tratamento adequado.

Futuros estudos, ainda que com amostras pequenas, poderao oferecer informagdes relevantes por meio
de analises comparativas entre diferentes modalidades terapéuticas. Dessa forma, sera possivel aprimorar o
entendimento dessa manifestagao especifica da GPA e desenvolver protocolos mais padronizados e eficazes
para seu manejo, contribuindo para a melhora do progndstico dos pacientes afetados.
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