Arterite de Takayasu: A Apresentacao
Atipica de uma Doenca Rara
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RESUMO

A arterite de Takayasu é uma doenca inflamatoria rara, idiopatica, crénica e progressiva que causa estreitamento,
oclusao e aneurismas das artérias sistémicas, afetando principalmente a aorta e seus ramos. O envolvimento neu-
rolégico surge numa minoria dos casos de arterite de Takayasu, e a ocorréncia de sindromes neuroldgicas como
primeira manifestacdo foram raramente relatados. Para o diagndstico desta vasculite deve-se correlacionar os dados
clinicos com os achados dos exames complementares, e uma vez feito o diagndstico deve-se iniciar prontamente
terapéutica a fim de minimizar a lesdo de 6rgéaos.
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ABSTRACT

Takayasu arteritis is a rare, idiopathic, chronic and progressive inflammatory disease that causes narrowing, occlu-
sion and aneurysms of the systemic arteries, mainly affecting the aorta and its branches. Neurological involvement
appears in a minority of Takayasu arteritis cases and the occurrence of neurological syndromes as the first mani-
festation has been rarely reported. For the diagnosis of this vasculitis, the clinical data must be correlated with the
findings of the complementary exams, and once the diagnosis is made, prompt therapy should be started in order to
minimize organ damage.
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INTRODUCAO

A arterite de Takayasu (AT) é uma doenca inflamatoria
sistémica, cronica, progressiva, que resulta em dano de
artérias de médio e grande calibre. Envolve maioritaria-
mente a aorta e seus principais ramos, em particular as
artérias cardtidas, renais e subclavias, levando a esteno-
ses, oclusdes e aneurismas, que podem comprometer o
fluxo sanguineo a diversas partes do corpo.’ Este tipo
raro de vasculite (incidéncia 0,3-4/milhdo/ano) afeta
predominantemente mulheres jovens, manifestando-se
entre a segunda e a quinta décadas de vida. As manifes-
tacoes clinicas sdo heterogéneas, surgindo muitas ve-
zes associadas a hipersensibilidade da artéria carotida,
claudicacao dos bracos, disturbios da visao, enfraqueci-
mento dos pulsos, diferencas na pressao arterial entre
0s bracos, sincope e outros sintomas do sistema nervoso
central.? O tratamento inicial recomendado consiste em
40 a 60 mg/dia de prednisolona, até se atingir o contro-
lo da atividade clinica da doenca, apds o que se reduz
gradualmente até uma dose minima eficaz. Se a doenca
for refrataria ou exigir doses excessivamente altas de
corticosteroides, recomenda-se associar um farmaco
poupador de corticoide.®** Em algum momento da sua
evolucao, cerca de 25% dos doentes poderdo necessitar
de cirurgia vascular.® A progressao da doenca e resposta
ao tratamento é varidvel. A taxa de mortalidade € baixa,
mas tem elevada morbilidade, com impacto relevante na
capacidade funcional dos individuos.

CASO CLINICO

Homem de 57 anos, leucodérmico, de nacionalidade
portuguesa, residente no estrangeiro ha vérios anos,
sem seguimento médico no nosso pais. Antecedentes
patoldgicos de hipertensao arterial sistémica, hiperco-
lesterolemia e diabetes mellitus tipo 2; dois acidentes
vasculares cerebrais (AVC) aos 49 e 54 anos, dos quais
resultou paresia grau 4/5 (segundo a escala de avaliacao
da forca muscular) do membro inferior direito; submeti-
do a endarterectomia carotidea esquerda por estenose
total aquando do segundo AVC; ex-fumador de 45 uni-
dades maco ano, até a altura da endarterectomia.

Recorre ao servico de urgéncia do nosso hospital, por
quadro de diminuicdo da forca no membro superior di-
reito de agravamento progressivo ao longo de 6 dias,
com surgimento de disartria e paresia facial central di-
reita dois dias antes da observacao, sem outras queixas
associadas. Ao exame objetivo destacava-se, pressao
arterial membro superior (MS) direito de 131/80 mmHg
e no MS esquerdo de 92/89 mmHg; pulso braquial es-
querdo nao palpavel e pulso braquial direito amplo.
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Pulso carotideo esquerdo fino, com sopro carotideo a
direita e sopro adrtico abdominal. Ao exame neuroldgico
com hemianopsia homonima direita, paresia facial cen-
tral direita, disartria moderada, hemiparesia direita de
predominio distal no MS direito (grau 3/5) e hemiparesia
grau 4/5 no membro inferior direito (sequelar), com re-
flexo cutaneo-plantar extensor a direita, e hemihiposte-
siano MS direito.

Analiticamente com velocidade de sedimentacio (VS) de
33 mm/h, proteina C reativa (PCR) <0,5 mg/dL, anticor-
pos antinucleares positivos (1/160 padrao mosqueado);
anticorpos anticitoplasma dos neutréfilos negativos;
e testes VDRL (Venereal Disease Research Laboratory) e
IGRA (interferon gamma release assay) negativos.

A tomografia computorizada (TC) cranioencefalica re-
velou multiplas sequelas de enfartes no hemisfério ce-
rebral esquerdo e lesdo isquémica subaguda na regiao
da insula esquerda. Na angio-TC dos troncos arteriais
supra-aorticos e artérias intracerebrais com exuberante

FIGURA 1. Corte coronal da angio-TC dos vasos do pescoco com
alteracoes vasculiticas arteriais difusas.

FIGURA 2. Corte coronal da angio-TC dos troncos supra-aérticos
com alteracoes arteriais vasculiticas difusas.



ateromatose da crossa da aorta, obliteracado da porcdo
proximal da subclavia esquerda, com reabitacdo através
da vertebral esquerda (sindrome de roubo); os troncos
supra-aorticos restantes com grande calibre, trajeto
tortuoso e marcado espessamento parietal (Figs. 1 e 2);
aneurisma sacular da emergéncia da carétida esquerda,
trombosado com obstrucdo total desta Ultima; e reabi-
tacao do sifdo carotideo esquerdo através dos vasos do
poligono de Willis, sugerindo a hipétese diagndstica de
lesdes vasculiticas.

Estes achados foram confirmados por ecoDoppler ca-
rotideo e vertebral, que revelou espessamento parietal
difuso de ambos os eixos carotideos.

Completou o estudo com angio-TC da aorta que revelou
exuberante ateromatose da aorta toracica envolvendo a
crossa e a aorta descendente, com espessamento parie-
tal, condicionando em alguns locais uma reducao signi-
ficativa do limen; envolvimento da aorta abdominal até
a bifurcacao, com um pseudo-aneurisma trombosado
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FIGURA 3. Corte coronal da angio-TC da aorta abdominal revelan-
do alteracgoes difusas em contexto de arterite.

FIGURA 4. Corte sagital da angio-TC da aorta abdominal onde sdo
evidentes as tortuosidades arteriais secundarias a processo vas-
culitico.

com extensdo ao longo da vertente posterior da emer-
géncia das artérias iliacas, e irregularidades do contor-
no da artéria renal esquerda, em contexto de arterite
(Figs.3e 4).

Com base nos elementos clinicos e nos achados imagio-
l6gicos, foi feito o diagndstico de arterite de Takayasu.
Apods discussdo do caso com a Cirurgia Vascular e com
a Neurologia, decidiu-se iniciar tratamento com predni-
solona na dose de 1 mg/kg/dia. Um més apds alta hos-
pitalar o doente foi reavaliado em consulta externa de
medicina interna, referindo melhoria dos défices neu-
rolégicos, incluindo referéncia a menor dificuldade da
deambulacéo; forca grau 4+/5 nos membros superior
e inferior direitos. A pedido do doente, foi referenciado
para o seu pais de residéncia, tendo continuado o segui-
mento e tratamento |a.

DISCUSSAO

A arterite de Takayasu é caraterizada por vasculite gra-
nulomatosa de artérias de médio e grande calibre, princi-
palmente da aorta e seus ramos, apresentando evolucdo
cronica e progressiva. Embora inimeras causas genéti-
cas e ambientais tenham sido investigadas, os fatores de
risco etiolégico para a AT ainda nao sao bem compreen-
didos.® As manifestacoes clinicas da AT sdo diferentes
de acordo com o momento em que se avalia o doente
ao longo do curso da doenca. Numa fase inicial, em que
ha um processo inflamatério marcado, predominam os
sintomas sistémicos inespecificos, mantendo-se duran-
te semanas ou meses, mas estes sao frequentemente
negligenciados ou atribuidos a outras doencas agudas
mais comuns. Durante esta fase, surgem alteracdes gra-
nulomatosas na média e adventicia dos vasos, e o curso
da doenca pode seguir uma forma surto/remissao, tor-
nando o diagndstico dificil. Afase tardia e crénica é cara-
terizada por isquemia e sintomas secundarios a oclusao
arterial. Aproximadamente 20% dos doentes a data do
diagndstico apresentam sintomas neuroldgicos, poden-
do estes ser os sintomas de apresentacao da doenca.”

No que respeita aos estudos laboratoriais, ndo ha acha-
dos caracteristicos desta patologia, o estudo de au-
toimunidade é frequentemente negativo, a anemia de
doenca cronica, elevacdo da PCR e da VS sao comuns.
No entanto, até 11% dos doentes apresentam reagen-
tes de fase aguda normais no momento do diagnéstico,”
como no caso do nosso doente. Uma vez que a bidpsia
de grandes artérias ndo é de facil obtencao, o estudo
imagioldgico é essencial para o diagnostico da AT, per-
mitindo determinar a extensdo da doenca e fazer o diag-
nostico diferencial com outras doencas, nomeadamente
comoutras vasculites ou com doencas ndo inflamatérias,
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CASOS CLINICOS

como a displasia fibromuscular.” As técnicas de imagem
preferidas sdo a TC, a ressonancia magnética, a ecogra-
fia com estudo Doppler e a tomografia por emissdo de
positroes. Atualmente, ja ndo estd recomendada a angio-
grafia para diagnostico desta entidade.® A avaliacao his-
tolégicanao é realizada rotineiramente nos doentes com
AT, pois isso s6 é possivel se a cirurgia for necessaria ou
durante uma autépsia.*?

Assim, para o diagnostico desta vasculite deve-se cor-
relacionar os dados clinicos com os achados dos exa-
mes complementares. Os critérios diagnoésticos para
AT, publicados pela American College of Rheumatology
em 1990, tém uma sensibilidade de 91% e especificida-
de de 95%, e sugerem a presenca de pelo menos 3 dos
seguintes elementos: i) idade <40 anos; ii) claudicacdo
das extremidades; iii) diminuicdo dos pulsos braquiais;
iv) diferencas de >10 mmHg na pressao arterial sistélica
entre 0s membros superiores; v) sopro na subclavia ou
aorta; e vi) alteracoes angiograficas da aorta e dos seus
ramos principais.’®** No caso do nosso doente, a data do
diagnostico, cumpria 4 dos 6 critérios.

Para o diagnostico diferencial foram consideradas ou-
tras causas de vasculite de grandes vasos, como aortite
inflamatoria (sifilis, tuberculose, IGpus, artrite reumatoi-
de, espondiloartropatias, doenca de Behcet e arterite de
células gigantes).”?

O tratamento de pacientes com AT visa suprimir a infla-
macao sistémica e vascular, com recurso a corticoste-
roides em elevada dose, metotrexato, azatioprina, mico-
fenolato de mofetil, ciclofosfamida ou leflunomida. Em
casos refratarios existem bons resultados com agentes
biologicos.3#13

Quando um paciente apresenta sintomas ndo controla-
dos com terapéutica médica, o tratamento cirlrgico é
uma opcao que pode prevenir uma maior deterioracao
vascular e de 6rgao. No entanto, as indicacoes cirurgicas
na AT sdo controversas, dependem do niimero de vasos
envolvidos, da extensao da oclusdo, da presenca de cir-
culacdo colateral e das manifestacdes clinicas. Por outro
lado, na fase de inflamacdo aguda a cirurgia apresenta
elevado risco de complicac6es.'

A progressao da doenca e resposta ao tratamento é
varidvel; a maioria dos pacientes tem um curso crénico
de recorréncia e remissao. As taxas de sobrevivéncia
aumentaram muito recentemente, rondando os 80% a
90% aos 10 anos. A morbimortalidade atribuivel & doen-
ca ocorre mais frequentemente por insuficiéncia car-
diaca, acidente vascular cerebral, enfarte do miocardio,
rutura de aneurisma, insuficiéncia renal ou complicacoes
infeciosas do tratamento imunossupressor.¢
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E muito importante o diagndstico oportuno da AT, pois
a inflamacao e a remodelacao arterial progressiva au-
mentam as probabilidades de desenvolver estenoses,
oclusodes, dilatacdes ou aneurismas.”® Contudo, nos
paises em que a incidéncia desta doenca é mais baixa, é
frequente passarem-se meses a anos desde o inicio dos
primeiros sintomas até que é feito o diagnostico.> No
geral, as evidéncias apontam para um pior prognostico
em doentes com complicacdes vasculares importantes,
curso de doenca progressivo e idade avancada.*?1¢

Um provavel fator confundidor que pode ter levado ao
atraso no diagndéstico desta patologia no nosso doente,
foram os antecedentes significativos de tabagismo e
os outros fatores de risco vascular, como a hipercoles-
terolemia e a diabetes mellitus. De facto, o diagndstico
diferencial entre aterosclerose dismetabdlica e vasculite
pode ser dificil, sendo que a propria vasculite pode ori-
ginar aterosclerose. Contudo, sabe-se que, somando ao
risco cardiovascular, os doentes com AT apresentam um
perfil lipidico mais aterogénico quando comparados com
uma populacdo sem esta patologia.!o!®
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