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RESUMO

A Arterite de Takayasu € uma doenca inflamatdria crénica nao
aterosclerotica que acomete a aorta, seus ramos primarios e as artérias
pulmonares. Devido aos sintomas inespecificos e evolugao progressiva
e assintomatica, inicialmente, é de dificil diagndstico. A fisiopatologia é
baseada em uma inflamagao granulomatosa transmural que tem como
principais complicagdes estenoses, oclusao, dilatacao e/ou formagoes
de aneurismas nas artérias envolvidas. O objetivo deste relato de caso
e fundamentar em uma revisao as teorias existentes sobre a Arterite
de Takayasu, de forma a auxiliar em seu diagnostico precoce e fornecer
dados consistentes para o amplo conhecimento da mesma, por parte
dos profissionais da area da saude.

Palavras-chave: Arterite de Takayasu, doenca inflamatoria,

espessamento intimal, diagndstico clinico, vasculite.

ABSTRACT

The Takayasu arteritis is a chronic inflammatory disease not
atherosclerotic that affects the aorta artery, its primary branches and
the pulmonary arteries. Because of its unspecific symptoms, progressive
and asymptomatic evolution, initially, it is difficult to diagnose. The
pathophysiology is based on a transmural granulomatous inflammation,
whose main complications are stenosis, occlusion, dilatation and or
formation of aneurysms in arteries involved. The objective of this
report is to support existing theoretical bases on Takayasu arteritis, in
order to assist with their early diagnosis and provide consistent data for
broad knowledge of it of health professionals.

Keywords: Takayasu arteritis, inflammatory disease, intimal thickening,

clinical diagnosis, vasculitis.
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INTRODUCAO

A Arterite de Takayasu (AT) é uma vasculite cronica de artéria
aorta e seus principais ramos de etiologia desconhecida?, é classificada
como uma arterite de grandes vasos*, sendo descrita pela primeira vez
em 1908 por dois oftalmologistas japoneses, Takayasu e Onishi.

Afeta mulheres em cerca de 89-90% dos casos, sendo mais
comum na faixa etaria de 10 a 40 anos®. O processo inflamatdrio afeta
as artérias resultando na formacao de estenose, oclusao, dilatacao ou
aneurisma’.

Os pacientes inicialmente apresentam sintomas constitucionais,
e evoluem apresentando sintomas associados as lesdes vasculares*.
Como nao existem exames laboratoriais para AT, diagndstico é baseado
no quadro clinico e exames complementares*®.

Os glicocorticoides sao a base do tratamento, também sao
utilizados imunossupressores e em alguns casos podem ser necessarios
intervencoes cirurgicas’.

As principais complicacoes da AT sao hipertensao e insuficiéncia
cardiaca, e essas se presentes devem ser tratadas. Por ser uma doenca
de evolugao subaguda e inicialmente pouco sintomatica o diagnostico
geralmente é tardio, levando a uma alta morbimortalidade*®.

Por conseguinte, descrevemos um caso clinico de AT, para
auxiliar os profissionais da area da saude no diagnostico de uma
enfermidade grave de forma mais rapida a fim de garantir ao paciente
menor morbimortalidade.

Os dados foram obtidos mediante revisao do prontuario,
apos consentimento informado, e revisao baseada nos principais
fundamentos teoricos apresentados nas literaturas atuais.

MATERIAIS E METODOS

Os dados foram obtidos mediante revisao do prontuario, apds
consentimento informado. E as buscas para revisao bibliografica foram
realizadas em trés bancos de dados PubMed, LILACS e Uptodate.
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RESULTADOS

Paciente,19 anos,sexo feminino,obesa,relata que haum ano apresentou quadro de insuficiéncia
respiratoria grave devido pneumonia, foi internada para tratamento e durante a internagao evoluiu
com anasarca progressiva e dispneia aos minimos esfor¢os sendo diagnosticada com insuficiéncia
cardiaca (IC). Apds seis meses teve uma crise convulsiva e durante a investigacao foi evidenciado AVC
isquémico.

Apesar do tratamento otimizado a paciente evoluiu com piora clinica da IC e descompensacao
do quadro, associada a quadro de dor abdominal em regiao epigastrica de forte intensidade com
irradiacao para a regiao retroesternal e regiao mesogastrica. Ao exame fisico a paciente apresentava-
se hipocorada, em anasarca com edema periorbitarios discreto. Aparelho cardiovascular e respiratério
sem alteragoes. Abdome globoso, flacido, doloroso a palpacgao profunda em toda regiao de abdome
inferior. Foi realizada tomografia computadorizada de abdome que evidenciou aneurisma da aorta
abdominal com trombose em nivel da artéria mesentérica superior.

Estudo realizado com angiotomografia revelou alteragdes da aorta com areas de estreitamento
e dilatacao intermitentes, ectasia da aorta toracica descendente com trombo mural circunferencial
parcial, dilatacao aneurismatica sacular da parede da aorta toracica descendente, grande dilatacao
aneurismatica fusiforme da aorta abdominal justarenal, colo estreitado e trombo mural determinando
estenose das artérias renais, do tronco celiaco e da artéria mesentérica superior (FIGURA 1). Além
disso, 0 ecocardiograma evidenciou aumento do VE com fungoes sistélica e diastdlica comprometidas.

Figura 1. Aneurisma da aorta toracica (apos colocacao de endoprotese).

Revista Cientifica do Hospital Santa Rosa ( : ' | ‘| |‘
e-ISSN 2358-3622 / ISSN 2178-0544



COORTE 2019 - Numero 9

ARTERITE DE TAKAYASU (AT): RELATO DE CASO 64

1. PANICO, Marilia Duarte Brandéo et al.
Arterite de Takayasu: aspectos clinicos e
terapéuticos em 36 pacientes. J vasc bras, v. 7,
n. 2, p. 123-30, 2008.

8. Hunder, Gene G.Treatment of Takayasu
arterits.2017. Post TW, ed. UpToDate.
Waltham, MA: UpToDate Inc. http://www.
uptodate.com (acessado em 02/11/2017)

Apos investigacao detalhada e uso dos critérios do Colégio
Americano de Reumatologia (TABELA 1), a paciente foi diagnosticada
com vasculite autoimune - Arterite de Takayasu. Foi iniciado tratamento
padrao, com corticoide e apos estabilizagcao do quadro foi realizado
revascularizagao cirdrgica do aneurisma toracico com colocagao de
endoprotese e necessario terapia dialitica devido acometimento da
artéria renal. Apos o procedimento, a paciente foi admitida na Unidade
Coronariana para recuperacao pos-cirurgica.

Critérios do Colégio Americano de Reumatologia (ACR)

Idade inferior a 40 anos

Claudicagao de extremidades

Diminuicdo dos pulsos, principalmente em artérias braquiais

Diferenca de pressdo arterial > 10 mmHg entre os membros

Sopros arteriais (artérias subclavias, cardtidas e aorta)

Anormalidades arteriograficas (estreitamento ou oclusido do conjunto da aorta, seus
ramos primarios ou grandes artérias proximas as extremidades superiores ou

inferiores. Em geral, sdo mais focais e segmentares).

**0 paciente deve apresentar pelo menos trés desses seis critérios para diagndstico.

Tabela 1. Critérios para diagndstico da Arterite de Takavasu - ACR 1990

DISCUSSAO

A AT se insere no conjunto das vasculites primarias sistémicas,
caracterizadas por inflamacao e necrose fibrindide. Conforme
observado no caso relatado acima, a clinica é variavel e dependente
da localizagao e extensao dos vasos acometidos, além dos efeitos
sistémicos desencadeados?.

Constatamos também, que a fundamentagao tedrica se
correlaciona perfeitamente com a pratica, com a doen¢a acometendo
pessoas jovens do sexo feminino, apresentando-se inicialmente com
sintomas inespecificos. Quando a inflamagao se dissemina em fases
mais tardias, surgem os sintomas decorrentes do acometimento de
orgaos alvo, sendo na AT, os principais 6rgaos acometidos o coracao,
rim e cérebro'®. O envolvimento desses 6rgaos pode levar a diversos
desfechos, nesse caso pode-se observar a presenca de insuficiéncia
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cardiaca, hipertensao arterial, insuficiéncia renal e eventos

cerebrovasculares®?.

Os achados do exame fisico geralmente sao variaveis e podem
estar presentes em outras doencas dificultando o diagndstico. Devemos
sempre aventar a hipotese de Arterite de Takayasu caso haja diminuicao
de pulsos, sinais de insuficiéncia cardiaca, diferenca de pressao arterial
entre os membros, hipertensao arterial secundaria, presenca de sopros
arteriais principalmente em subclavias, carétidas e aorta abdominal®*®.

O diagndstico baseia-se na evolucao clinica e nos exames
complementares utilizados para avaliar a repercussao da doenca sobre
o organismo. A dificuldade diagndstica e a falta de um marcador para
acompanhar a atividade da doenca predispdoem a complicagoes da
doenca, levando a um progndstico reservado?’.

Desse modo, importancia essencial deve ser dada para novos
estudos sobre essa enfermidade, a fim de que se descubram novos
marcadores e exames que permitam um diagndstico e inicio de
tratamento mais precoce, garantindo maior qualidade e expectativa de
vida a esses pacientes.

A AT é mais frequente na faixa etaria jovem, o sexo feminino
€ predominantemente afetado, atingindo uma relagao de até 8:1 na
vida adulta, enquanto na faixa pediatrica esta relacao reduz-se em
torno de 2:1* Ela tem prevaléncia maior nos paises asiaticos, sendo
que no Japao se estima cerca de 150 casos novos por ano, entretanto,
a AT ja foi descrita em todos os grupos étnicos e em diferentes regioes
geograficas do planeta®. Nos Estados Unidos e Europa a incidéncia
anual da doenca é de 1-3 casos novos por milhao de habitantes®.

A etiopatogenia permanece desconhecida. Entretanto, varios
autores relatam algumas principais hipoteses, entre elas uma
sendo de natureza genética, em que se acredita que exista uma
predisposicao familiar pelo gene BW52 antigeno leucocitario humano.
A complementar,ha a hipotese de natureza endocrina, a qual relaciona
a AT ao acometimento de mulheres jovens devido a influéncia dos
hormdnios sexuais femininos®.

Além destas, a hipdtese de origem autoimune vem tendo
destaque, nela acredita- se que autoanticorpos atuam contra a proteina
Heat-shock com 0 aumento da expressao de selectina e da molecula de
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adesao a célula vascular,bem como acelera a produgao de interleucinas
como IL4, IL6 e IL81. Além disso, na fase aguda existe uma indugao a
apoptose no endotélio aortico, causando a disfungao vascular.

As lesoes vasculares iniciais ocorrem frequentemente na artéria
subclavia do meio esquerdo ou proximal®é. A medida que a doenca
progride, a artéria sub-clasica direita, vertebral, braquiocefalica direita
ou proximal, a artéria vertebral, a artéria vertebral e a aorta também
podem ser afetadas; a aorta abdominal e as artérias pulmonares estao
envolvidas em aproximadamente cinquenta por cento dos pacientes®.
Por este fato a AT se insere no conjunto das vasculites primarias
sistémicas, caracterizadas por inflamacao e necrose fibrindide
culminando na modificacao da estrutura do vaso e formacao de
trombos*.

Macroscopicamente, na fase cronica, a aorta culmina com
fibrose de todas as trés camadas do vaso causando destruicao do
tecido elastico. O lumen estreita-se em uma distribuicao desigual,
muitas vezes afetando multiplas areas. Se a progressao da doenca é
rapida, a fibrose pode ser inadequada, com formacgao de aneurisma
subsequente?.

No asp ecto microscépico, a vasculite na fase aguda apresenta
alteracoes inflamatoérias na camada adventicia e na meédia, nesta
ultima existe um infiltrado de linfocitos e células gigantes ocasionais
com neovascularizagao. Posteriormente ocorre a fase fibrética na qual
se consolida a lesao endotelial Achados similares sao encontrados na
arterite temporal,assim os resultados da biopsia podem nao diferenciar
entre as duas situacoes, situagoes restando somente os sintomas e
caracteristicas clinicas para diagndstico diferenciall*.

A clinica é variavel, dependente da localizacao e extensao
dos vasos acometidos, do processo inflamatdrio e efeitos sistémicos
desencadeados. Inicialmente, ressalta-se o periodo inflamatorio,
com presenca de sintomas inespecificos, e constitucionais, tais como
febre, artralgia, mialgia, sudorese noturna, anorexia, cefaleia, astenia e
emagrecimento*®,

Com a evolucao da doenca € frequente o acometimento de
membros superiores devido a estenose de subclavias, que leva a
isquemia muscular em antebracos e maos, especialmente durante o
esforco. De maneira semelhante, a estenose da aorta abdominal ou
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da bifurcagao aorto-iliaca podem levar a claudicagao de um ou de
ambos os membros inferiores. Pioderma gangrenoso, eritema nodoso
e fendbmeno de Raynaud podem ocorrert4,

A estenose de artérias vertebrais e das carétidas pode causar
cefaléia, tonturas, vertigens, alteragcoes visuais, sincopes, ataques
isquémicos transitorios e até acidentes vasculares cerebrais. Alteragoes
visuais e perdas de visao transitorias decorrentes da isquemia de retina,
assim como catarata e glaucoma podem ocorrer e alguns pacientes
evoluem para amaurose definitiva’.

O comprometimento das artérias pulmonares por estenoses
e tromboses pode levar a dispnéia e a hipertensao pulmonar. O
acometimento da aorta ascendente costuma levar a dilatacao do anel
adrtico com consequente insuficiéncia adrtica. Angina, miocardiopatia
isquémica e até infarto de miocardio podem decorrer de estenoses de
artérias coronarias®*.

A hipertensao renovascular € a principal complicagao da
estenose de artéria renal e pode também ser ocasionada por estenose
da aorta acima das renais e isso pode ocasionar uma hipertensao
arterial sistémica secundaria. Sua constatacao é, muitas vezes, dificil
em pacientes com auséncia ou diminuicao significativa dos pulsos
periféricos. Atrofia renal e insuficiéncia renal podem decorrer do baixo
fluxo sanguineo renal. Isquemia mesentérica com dor abdominal pode
ser causada por estenose de artérias mesentéricas’.

Os achados do exame fisico mais sugestivos da Arterite de
Takayasu incluem a diminuicao de pulsos, diferenca de pressao
arterial entre os membros, sopros arteriais, principalmente em
subclavias, carotidas e aorta abdominal. Nesses casos, € mandatorio o
exame de fundo de olho, que pode revelar retinopatia, com dilatacao
e estase vascular, formacao de microaneurismas e de anastomoses
arteriovenosas®.

O diagnodstico baseia-se na evolugcao clinica, nos exames
complementares e nos critérios do Colégio Americano de Reumatologia
(TABELA 1), apresentando sensibilidade de 91% e especificidade de
98%.

Os exames complementares sao utilizados para avaliar a
repercussaodadoencasobreoorganismo.Naohaummarcadoradequado
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para avaliar a atividade da AT, mas existem marcadores inespecificos
como proteina C reativa (PCR) e velocidade de hemossedimentacao
(VHS) elevada que sao utilizados diariamente na pratica clinica®*2. Além
de uma indispensavel avaliagao arteriografica demonstrando estenose
da aorta e aneurisma vascular. O ecocardiograma também ¢ util para
determinar a hipertrofia ventricular e patologia da valvula adrtica.
Contudo, o exame mais especifico e padrao-ouro para o diagnostico
desta patologia é a bidpsia do vaso'™.

A AT possui uma classificacao angiografica (TABELA 2); esta é
dividida em quatro tipos de acordo com o acometimento anatomico da
lesao sendo util para acompanhamento, progndstico e planejamento
cirurgico dos pacientes??.

Classificacdo das lesoes a luz da angiografia
TIPO1 acomete ramos do arco aortico
TIPO 23 aorta ascendente,arco adrtico e seus ramos
TIPO2b idem ao anterior com inclus3o da aorta toracica
TIPO 3 aorta toracica, aorta abdominal e/ou artérias renais
TIPO 4 aorta abdominal e/ou artérias renais
TIPOS jungbesdo tipo2bed

Tabela 2. Classificacdio das lesbes a luz da angiografia revisada na Conferéncia
Internacional de AT29 em 1994 e atualizada por Hata em 1996. (CROTI, Ulisses
Alexandre et al.,2008)

O diagnostico diferencial da arterite de Takayasu inclui doencas
ateroscleroticas, inflamatorias, infecciosas e hereditarias que afetam
as grandes artérias*®.Entre elas citam-se sindrome de Marfan, Ehlers-
Danlos, displasia fibromuscular, entre outras vasculites?®.

A base do tratamento da arterite de Takayasu é a corticoterapia,
que diminui os sintomas sistémicos e retarda a progressao da doenca.
E recomendado uma dose inicial diaria de 45-60mg de prednisona ou
algum equivalente. Estudos indicam que os glicocorticoides em altas
doses sao particularmente efetivos para melhorar as manifestacoes
inflamatorias principalmente na fase inflamatéria da doenca nos
trés primeiros meses. Entretanto, a resposta ao tratamento é pior em
pacientes tratados tardiamente, nos quais ja se instalaram fibrose das
paredes arteriais e trombose dos vasos acometidosé.
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A dose de corticoide pode ser reduzida gradualmente quando ha
melhora dos sintomas e dos exames laboratoriais. Recomenda-se uma
reducao maxima de 10% do valor didrio por semana® Doses baixas
de prednisona a longo prazo podem ser necessarias para prevenir a
progressao das estenoses arteriais. A medicacao pode ser suspensa
em casos de remissao da doenca, e deve ser aumentada durante
exacerbagoes*®13, Atencao e prevencao de potenciais efeitos adversos
do uso prolongado de corticoides devem ser realizados?.

Os imunossupressores também sao utilizados em caso de
reativacao da doenca, apds o desmame dos corticosteroides e quando
nao ha resposta adequada a estes. O metotrexato (MTX) e a azatioprina
sao 0s mais utilizados atualmente para a imunossupressao na AT,
entretanto outras drogas como Micofenolato mofetil, leflunomida,
infliximabe e etanercepte encontram-se entre as novas promessas no
tratamento AT,

Também podem ser necessarios procedimentos de
revascularizagao, sejam eles por angioplastia ou cirurgia, em pacientes
que apresentem isquemia com estenose arterial irreversivel,ou quando

0s sintomas isquémicos estao presentes®?é,

CONSIDERACOES FINAIS

AArterite de Takayasu € uma doenca de multiplas complexidades
e exige abordagem multidisciplinar, avaliagao cuidadosa do paciente
e tratamento das complicacdes, necessitando de amplo conhecimento
sobre seu quadro clinico, etiologia e fisiopatologia, de modo a obter
um diagndstico precoce na sua fase inicial, buscando assim, a reducao
da morbimortalidade por essa doenca.
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