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O que é a doenca anti-GBM?

A doenca anti-GBM (anti-membrana basal glomerular) € uma doencga autoimune rara e grave que causa inflamagéo dos
pequenos vasos sanguineos nos rins e nos pulmoes. Nesta doenga, o sistema imunitdrio produz erradamente "anticorpos
anti-GBM", que atacam os pulmdes e os rins, causando hemorragia e lesdo destes 6rgdos. A doenca pode progredir
rapidamente para insuficiéncia pulmonar e renal potencialmente fatais, pelo que o diagndstico e o tratamento precoces
sdo extremamente importantes. O tabagismo e a exposi¢ao a certos produtos quimicos podem estar entre os fatores
desencadeantes desta doenca.

0 termo "sindrome de Goodpasture" foi usado no passado quando tanto os pulmdes como os rins sdo afetados na presenca
dos anticorpos anti-GBM, mas atualmente o nome mais comum é doenca anti-GBM. A doencga anti-GBM pode afetar apenas os
rins; os pulmdes sdo afetados em cerca de 50% dos pacientes. Esta doenga pode-se manifestar subitamente, com sintomas
iniciais de cansago, nauseas, pele palida e falta de ar. A medida que progride, os pacientes podem tossir sangue, ter urina
escura, inchago nas pernas e dor no peito, entre outros sinais e sintomas.

0 tratamento da doenga anti-GBM geralmente inclui glucocorticoides e um procedimento de troca plasmatica chamado
plasmaferese, que remove anticorpos do sangue, incluindo os anticorpos anti-GBM. Um acompanhamento médico continuo é
essencial para monitorizar a progressao da doenga e os efeitos secundarios do tratamento.

Causas

A causa da doenca anti-GBM n#o esta completamente esclarecida. E classificada como uma doenca autoimune, ou seja,
ocorre quando o sistema de defesa natural do corpo ataca os tecidos e 6rgaos saudaveis. Pensa-se que a doenca seja
causada por uma combinagéo de fatores incluindo causas genéticas, infe¢Oes respiratdrias, exposi¢ao a certos produtos
quimicos (fumos de combustiveis, poeira metalica), uso de determinadas drogas como a cocaina e ainda o tabagismo.

Quem tem a doenca anti-GBM?

A doenca anti-GBM é muito rara, com uma incidéncia anual de cerca de 1-2 casos por cada milhdo de habitantes na Europa.
Geralmente afeta pessoas em dois grupos etarios - jovens com idade entre 20 e 30 anos e pessoas com 60 anos ou mais.
E mais comum entre homens jovens caucasianos e é rara em criancas. Afeta mais frequentemente pessoas caucasianas e
asiaticas, mas pode ocorrer em qualquer grupo racial ou etnia.

Sintomas

fraqueza ou letargia, pele palida, nauseas e falta de apetite, tosse
e falta de ar. A doencga anti-GBM pode progredir rapidamente
tanto nos pulmdes como nos rins, com 0s seguintes sintomas:

» Tosse seca persistente

» Tosse com sangue (a hemorragia nos pulmdes pode
causar insuficiéncia respiratoria, portanto deve procurar
atendimento médico imediato se estiver a tossir sangue)

» Urina com sangue (escura) e/ou espumosa

» Dificuldade para urinar

» Inchago nas pernas, maos ou pés

» Dor no peito




Tipos de vasculites

Doenca anti-GBM

Complicacoes
Tanto a insuficiéncia renal como a pulmonar sdo complicagdes graves e potencialmente fatais da doenca anti-GBM.
A insuficiéncia renal pode exigir dialise ou até mesmo transplante renal. A doengca também pode causar sangramento

potencialmente fatal nos pulmdes. No entanto, o diagndstico e o tratamento precoces podem ajudar a prevenir danos
pulmonares a longo prazo.

Diagnéstico

Né&o existe uma analise ou exame Unico para diagnosticar a doenca anti-GBM, pelo que o seu médico terd em conta uma série
de fatores, como uma histéria clinica detalhada, o exame fisico, assim como alguns exames laboratoriais e de imagem. As
vezes, uma bidpsia do tecido afetado ajuda a confirmar o diagndstico e a perceber a extensdo das les6es causadas.

0 diagnostico geralmente é confirmado pela presenca de anticorpos anti-GBM em analises de sangue. A bidpsia renal é

o exame de eleigdo para a doenca anti-GBM. O diagndstico envolve a exclusdo de outras doengas que causam sintomas
idénticos, incluindo outras formas de vasculite. Dependendo dos drgaos afetados, os seguintes exames diagndésticos podem
ser solicitados:

» Anadlises ao sangue: a detegdo de anticorpos anti-GBM no sangue é fundamental para confirmar o diagnéstico.
Embora seja ainda mais raro, pode existir doenga anti-GBM sem a presenca de anticorpos detetaveis no sangue
(doenga anti-GBM atipica).

» Analise de urina: excesso de proteinas ou a presenga de globulos vermelhos na urina podem indicar inflamagao renal.

» Estudos de imagem: o raio-X do térax ou a tomografia computadorizada (TAC) podem identificar hemorragia ou
alterag6es/danos pulmonares.

» Biopsia de tecido: este procedimento invasivo consiste na remogao de uma pequena amostra de tecido dos rins ou
pulmdes, que depois sera analisada ao microscopio para detegado de sinais de inflamagao ou danos dos tecidos.

Tratamento

0 tratamento da doenga anti-GBM tem o objetivo de reduzir a inflamagao

que ja foi causada, interromper a produgao de novos anticorpos e remover

os anticorpos anti-GBM ja existentes na corrente sanguinea. O tratamento
geralmente requer plasmaferese, que consiste na filtragcdo da parte liquida

do sangue (plasma) para remover os anticorpos anti-GBM. Depois o plasma

€ novamente devolvido ao corpo. Este procedimento é geralmente realizado
durante cerca de duas semanas. Os medicamentos usados incluem
glucocorticoides, como prednisolona, em combinagado com ciclofosfamida, um
medicamento imunossupressor. Pode ser necessario utilizar glucocorticoides
intravenosos, para controlar o sangramento nos pulmaoes.

Se a doenca causar insuficiéncia renal, provavelmente sera necessario realizar dialise ou um transplante para substituir a
fungdo dos rins.

Efeitos secundarios do tratamento

Os medicamentos usados para tratar a doenca anti-GBM tém efeitos secundarios potencialmente graves, como:
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» Diminuigdo da capacidade do corpo de combater infegdes
» Potencial desgaste 6sseo (osteoporose), entre outros

Assim, é importante consultar o seu médico regularmente. Podem ser prescritos alguns medicamentos para compensar 0s
efeitos adversos do tratamento da doenca. A prevencgéo de infegdes também é muito importante. Fale com o seu médico
sobre a obtengao de vacinas (por exemplo, vacina contra a gripe, pneumonia e/ou herpes zéster), que podem reduzir o risco
destas infegdes.

Recidiva

As recidivas sdo raras na doenga anti-GBM. No entanto, se 0s seus sintomas voltarem a aparecer ou se tiver novos
sintomas, informe o seu médico assim que possivel.

A sua equipa médica

0 tratamento eficaz da doenca anti-GBM requer esfor¢os coordenados e
cuidados continuos de uma equipa de profissionais de saide e médicos
especialistas. Para além de um médico de familia, pode muitas vezes
precisar de consultar outros especialistas, como:

» Reumatologista (articulagdes, masculos e sistema imunitario)
» Pneumologista (pulmdes)
» Nefrologista (rins); ou outros, conforme necessario

A melhor forma de gerir a sua doenga é colaborar ativamente com os
seus prestadores de cuidados de salde e conhecer os membros da sua equipa de sadde. Pode ser (til ter um didrio de
saude para acompanhar medicamentos, sintomas, resultados de exames ou registos de consultas médicas num sé lugar.
Para aproveitar as consultas médicas ao maximo, faga uma lista de perguntas antecipadamente e faga-se acompanhar por
um amigo ou familiar para que outra pessoa também ouca as indicag6es do médico e tome notas.

Lembre-se, cabe-lhe a si ser o seu préprio defensor. Se tiver alguma preocupagdo com o seu plano de tratamento,
manifeste-a junto do seu médico. Ele podera ajustar a dose ou oferecer diferentes opgdes de tratamento. Terd sempre o
direito a procurar uma segunda opinido.

Viver com a doenca anti-GBM

Viver com uma doenca crdnica pode ser desafiante e assustador. O cansago, dor, stress emocional e os efeitos secundarios
da medicagdo podem ter impacto no seu bem-estar e afetar as suas relagdes, o seu trabalho e outros aspetos da sua vida.
Pode ser de grande ajuda partilhar a sua experiéncia com familiares e amigos, ligar-se a outros através de um grupo de
apoio ou falar com um profissional de salide mental.

Perspetivas

A doenca anti-GBM é frequentemente grave e requer tratamento rapido e agressivo para evitar insuficiéncia pulmonar e renal
potencialmente fatais. A perspetiva global depende sobretudo da gravidade da doenga nos rins. As pessoas tém melhor
progndstico quando o tratamento € iniciado antes de ser necessario iniciar didlise. A recidiva é rara e geralmente nao requer
tratamento a longo prazo. Evitar exposicédo a fumos (sobretudo tabaco) e a toxinas inaladas pode melhorar a perspetiva dos
pacientes.
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Sobre as vasculites

As vasculites sdo uma familia de quase 20 doengas raras caracterizadas por inflamag&o dos vasos sanguineos, o que pode reduzir o
fluxo sanguineo e danificar érgaos vitais e outros tecidos. As vasculites sdo doengas autoimunes, o que significa que ocorrem quando
o sistema de defesa natural do corpo ataca tecidos saudaveis. Os fatores desencadeantes podem incluir infe¢des, medicagdes, fatores
genéticos ou ambientais, reagdes alérgicas ou outra doenga. No entanto, a causa exata é frequentemente desconhecida.

Uma familia de doencas

» Doenca anti-GBM (anteriormente sindrome de Goodpasture)

» Aortite » Granulomatose com poliangeite (GPA, previamente granulomatose de
» Sindrome de Behget Wegener)

» Vasculite do sistema nervoso central (VSNC) Vasculite de IgA (anteriormente purpura de Henoch-Schonlein)

» Sindrome de Cogan Doenca de Kawasaki

» Vasculite crioglobulinémica Poliangeite microscopica (MPA)

» Vasculite cutédnea de pequenos vasos (VCPV) Poliarterite nodosa (PAN)

(previamente hipersensibilidade/leucocitoclastica)
» Granulomatose eosinofilica com poliangeite (EGPA,
anteriormente sindrome de Churg-Strauss)
» Arterite de células gigantes (GCA)

Polimialgia reuméatica (PMR)

Vasculite reumatoide

Arterite de Takayasu (AT)

Vasculite urticariforme (normocomplementémica ou
hipocomplementémica)
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Sobre a Vasculitis Foundation (VF)

A VF é a principal organizagdo mundial dedicada ao diagnéstico, tratamento e cura de todas as formas de vasculites. A VF é uma
organizagdo sem fins lucrativos gerida por um Conselho de Administragdo e aconselhada por um Conselho Consultivo Médico e
Cientifico sobre questdes médicas. Os materiais educacionais da VF ndo tém a intencdo de substituir o aconselhamento médico. A
VF ndo apoia quaisquer medicamentos, produtos ou tratamentos para vasculites e aconselha-o a consultar um médico antes de

iniciar qualquer tratamento. A Vasculitis Foundation agradece ao Dr. Anténio da Silva Indcio pela iniciativa e tradugdo destes folhetos
como contribui¢do para a educagdo da comunidade de doentes com Vasculite.

Para ter acesso a apoio adicional e a materiais educacionais da VF,
digitalize o codigo QR abaixo.

Missdo da VF

Tendo por base a forga coletiva da comunidade de vasculites, a
Fundagé@o apoia, inspira e capacita individuos com vasculites e as
suas familias através de uma vasta gama de iniciativas de educagéo,
pesquisa, clinica e consciencializagéo.
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