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RESUMO

A arterite de Takayasu é uma vasculite sistémica cronica, progressiva, de etiologia desco-
nhecida, que acomete a aorta e seus ramos principais. O processo inflamatério transmu-
ral causa estreitamento da parede das artérias afetadas e dilatacao da aorta proximal. Sua
sintomatologia inicial pode ser inespecifica, como fadiga e febre e, a medida que evolui,
surgem manifestacdes de acordo com a localizagao e o grau das lesdes como claudica-
¢ao, hipertensao pulmonar e hemorragia gastrointestinal. Seu diagnoéstico é, usualmente,
tardio, devido a pouca especificidade da sintomatologia associada, durante a fase inicial
do acometimento vascular. Os achados laboratoriais sdo pouco especificos. O diagnésti-
co por imagem apresenta resultados mais efetivos e baseia-se na determinagao do grau
de espessamento da parede arterial. O tratamento consiste na corticoterapia isolada ou
associada a outros imunossupressores. A abordagem cirtrgica da estenose pode ser ne-
cessaria; entretanto, deve ser evitada na fase ativa da doenga. Sua morbimortalidade esta
associada, especialmente, com a insuficiéncia cardiaca congestiva.
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de Takayasu/complicagdes; Aortite.

ABSTRACT

Takayasu arteritis (TA) is a chronic and progressive systemic vasculitis of unknown etiol-
ogy that primarily affects the aorta and its major branches. The transmural inflammation
cause thickening of the walls of affected arteries and proximal aortic dilatation. In the
initial phase of TA, may appear nonspecific symptoms such as fatigue and fever. With the
progression of the disease, the symptoms vary according to location and degree of inju-
ries and can include claudication, pulmonary hypertension and gastrointestinal bleeding.
Often, TA has delayed diagnosis due to the nonspecific presentation of clinical symptoms
in its initial phase of vascular involvement. Laboratory findings are also nonspecific. The
use of imaging for establishing a diagnosis has most effective results and is based on
mural thickening of the arterial wall. Angiography has a significant role in the evalua-
tion of TA. Recent studies show that noninvasive imaging, such as magnetic resonance
imaging, ultrasound and positron emission tomography may be useful for diagnosis and
disease monitoring. The treatment of TA has been based on retrospective clinical experi-
ence because there are no randomized controlled trials evaluating the ideal therapeutic.
The mainstay of therapy remains corticosteroids, alone or combined with other immuno-
suppressive agents. In some cases, surgical treatment of stenosis may be necessary and
should. When necessary surgical treatment, it should be avoided in the acute phase. TA
presents high morbidity and mortality and is related with several complications, especial-
ly cardiovascular. Congestive heart failure is the most common cause of death.

Key words: Takayasu’s arteritis/diagnosis; Takayasu’s arteritis/therapy; Takayasu’s arteri-
tis/complications; Aortitis.
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FISIOPATOLOGIA

A arterite de Takayasu (AT) é uma vasculite sis-
témica cronica e progressiva, de etiologia desconhe-
cida. Afeta predominantemente mulheres (80% a
90% dos casos), entre 10 e 40 anos de idade.? Possui
distribuicao cosmopolita, com maior prevaléncia na
Asia. Estima-se que ocorram a cada ano 150 casos
novos no Japao, e um a trés por milhao na Europa e
nos Estados Unidos.??

Acomete a aorta e seus ramos principais, sendo
a artéria subclavia o local mais comum de lesao
inicial.* Com a progressdo da doenca, podem ser
atingidos outros vasos, como as artérias pulmonar,
car6tida, vertebral e braquiocefalica. Associa-se com
inflamacao granulomatosa transmural com estreita-
mento da parede das artérias afetadas e dilatacao da
aorta proximal.!

E comum iniciar com manifestacdes inespecifi-
cas como fadiga, emagrecimento e febre. A medida
que evolui, pode surgir sintomatologia vascular como
claudicagdo nos membros e extremidades frias. Em
casos avancados, pode haver tlcera isquémica ou
gangrena e desenvolvimento de circulagao colateral.

A variabilidade de sua sintomatologia depende
da localizacao e do grau das lesoes, sendo carac-
terizadas, especialmente, por: artralgia ou mialgia,
sincope, convulsao, cefaleia, dor toracica, dispneia,
hemoptise, hipertensao pulmonar, dor abdominal,
diarreia, hemorragia gastrointestinal, angina pectoris
e infarto agudo do miocardio (IAM).>S

DIAGNOSTICO E ACOMPANHAMENTO _

O diagnéstico é, em geral, tardio, devido a sua
inespecificidade clinica inicial e s6 pode ser feito
em sua fase oclusiva, quando houver dano vascular
irreversivel. O tempo do inicio da sintomatologia a re-
alizacao do diagnéstico é de 7,9 anos, com evolugao
de trés e de 10 anos em 55% e em 75% dos casos,
respectivamente.

O diagnoéstico baseia-se na evolugao clinica , nos
exames complementares e nos critérios do Colégio
Americano de Reumatologia (sensibilidade de 91 e
especificidade de 98%.%7 Esses critérios requerem,
pelo menos, trés dos seguintes itens: idade menor
que 40 anos, diminuicao dos pulsos braquiais, claudi-
cacao de extremidades, diferenca de 10 mmHg entre
a pressao arterial sistélica dos membros superiores,
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sopros em subclavias e aorta, alteracoes angiografi-
cas de aorta e seus arcos principais.?”

E rara a disponibilidade de material para biopsia
0 que limita a precisao do diagnostico. As alteracoes
laboratoriais associadas ndo sao especificas.® Os es-
tagios inflamatorios iniciais nem sempre apresentam
acentuada resposta de fase aguda. Pode haver anemia
normocitica normocromica, hiperglobulinemia, ativi-
dade do complemento normal e auséncia de auto-an-
ticorpos especificos. Os anticorpos anti-endoteliais
podem estar presentes; entretanto, podem ocorrer
outras condi¢oes com inflamagao vascular proemi-
nente, incluindo o Lipus Eritematoso Sistémico.?

A velocidade de hemossedimentacao (VHS) e a
Proteina C Reativa ultrassensivel podem ser tteis em
alguns pacientes para avaliar a atividade da doenca e
a resposta ao tratamento. A presenca de exames nor-
mais, entretanto, pode determinar falsa seguranca.’
Foram detectadas inflamacgao vascular em 60% e 44%
dos pacientes com diagnéstico clinico de doenca
inativa, respectivamente, apos novo estudo angiogréa-
fico e histolégico de bidpsia cirdrgica da aorta.’® Os
marcadores sorolégicos de atividade da AT, além de
pouco sensiveis em determinados casos, sao inespe-
cificos, e podem estar alterados em qualquer proces-
so inflamatério sistémico.?

O diagnéstico por imagem apresenta resultados
mais efetivos. Baseia-se em critérios de alteracdes da
parede arterial, pela determinagao do grau de seu es-
pessamento. A angiografia intravascular percutanea
considerada padrao-ouro na investigacao da AT¢, tem
sido substituida por métodos de imagem nao invasi-
vos, como ressonancia magnética (RM), ultrassona-
grafia (US) e tomografia por emissao de pésitrons
(18F-FDG-PET) que permitem seu diagnéstico mais
precoce e monitorizagao de sua atividade.?

As lesbes vasculares geralmente ocorrem proxi-
mo ao ponto de origem dos ramos primarios da aor-
ta. As primeiras lesoes detectaveis a angiografia sao
constituidas pelo estreitamento localizado ou irregu-
laridade da luz arterial, e que podem preceder sua
estenose ou oclusao completa. A angiografia permite
a visualizacao das artérias coronarias, nao facilmen-
te avaliadas com as atuais abordagens nao invasivas.®
As limitacdes da angiografia consistem em sua inva-
sividade, o que pode agravar a doenca e na informa-
cao de dados localizados sobre a anatomia luminal.
Essa incapacidade para avaliar alteracoes na parede
arterial pode resultar em angiograma normal em pa-
ciente com doengca inicial® e a necessidade de expo-
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sicao a contraste radioativo limita significativamente
sua utilizacao.

A US Doppler de alta resolugao detecta lesoes
pré-estenéticas nas artérias carétida comum e sub-
clavia, e pode ser usada para medir indiretamente a
rigidez arterial que estd, na AT, em geral, aumenta-
da.' A lesao tipica é caracterizada por longo espessa-
mento homogéneo concéntrico da parede arterial.!?
A equivaléncia de resultados da angiografia e RM,
atinge mais de 95% dos casos.® A US Doppler pode,
ocasionalmente, ser mais sensivel do que a angiogra-
fia, devido a sua capacidade de detectar o aumento
da espessura intima-média, associada a lesoes preco-
ces.”? Esse exame, apesar de amplamente disponivel,
é relativamente pouco estudado na AT.8

A angio-RM é especifica na avaliacao de grau de
estenose da aorta e tem sido relatada acuracia equi-
valente a da angiografia.®* O exame fornece imagens
de alta resolugao de caracteristicas anatdmicas, tais
como espessamento mural, alteracoes da luz e for-
macao de aneurisma, evitando os riscos associados
a puncao arterial, carga de contraste iodado e expo-
sicao a radiacao. Existem limitacoes na RM, como a
dificuldade de acesso ao exame, relacionada a dis-
ponibilidade, a padronizacao e a seu custo. Nao foi
ainda demonstrada sua correlagdo especifica com
atividade ou com a progressao da doenga.®

A tomografia por emissao de poésitrons 18F-Fluo-
rodeoxiglicose permite a identificagcao de areas com
elevada atividade metabdlica'é, constituindo-se em ins-
trumento clinico importante para o diagndstico da AT,
em especial, no monitoramento de sua atividade e da
resposta ao tratamento.!” Suas limitagoes decorrem de
significativa exposicao a radiagao, de seu elevado cus-
to, do fato de estar restrita a poucos centros e da ausén-
cia de dados de confirmacao histologica. Permanece
aquém do ideal quanto a andlise clinica da atividade da
doenca, resposta ao tratamento e detecgao de recidi-
va.? Os indicadores, apesar de confiaveis, sao de baixa
sensibilidade, nao foram ainda amplamente validados
na prética clinica e sao limitados em seu alcance.!®

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO _

O tratamento da AT baseia-se em experiéncia cli-
nica retrospectiva e em relatos de casos.”

A principal medida farmacolégica consiste na
corticoterapia®. Entretanto, ndo ha consenso sobre os
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esquemas usados. E crucial a identificacao da ativi-
dade da doenga, a fim de direcionar a terapéutica.?
E recomendado o uso de altas doses (1-2 mg/kg/dia),
na fase ativa da doenga ,por um a trés meses” ,em
dose diaria tnica ou fracionada, sendo que o fracio-
namento permite melhor efeito anti-inflamatoério, po-
rém com mais risco de efeitos adversos.?

E possivel obter a remissao da doenca em parte
dos pacientes, com corticoterapia isolada.?** A re-
missao em muitos pacientes, entretanto, s6 € alcan-
cada com a associagao de outros imunossupresso-
res, como ciclofosfamida, metrotrexate e anti-TNF.1*2!

A imunossupressao pode ser necessaria quando
ha: resisténcia a corticoterapia, evolugao da doenca
apesar do uso de altas doses de esterdides, ou em
sua agudizacgao durante a reducao da dose do corti-
costeroide.?

Alguns pacientes podem apresentar hipertensao
arterial sistémica de dificil controle agravada pela
corticoterapia. Nesses pacientes, o uso de inibidores
da enzima conversora de angiotensiona deve ser cau-
teloso, pela frequente associacao com estenose da
artéria renal.??

TRATAMENTO CIRURGICO __

A abordagem cirirgica das estenoses é muitas
vezes necessaria, uma vez que o diagnoéstico é comu-
mente tardio e a terapia medicamentosa nem sempre
reverte a estenose vascular. As indicagoes cirdrgicas
incluem hipertensao, claudicagao, insuficiéncia val-
var e lesao de vasos coronariano e cerebrais.?® Os
melhores resultados sao obtidos quando realizados
eletivamente em sua fase quiescente.®

PROGNOSTICO ____

A histéria natural da AT é variavel. E marcada
por recaidas e remissoes e cursa com complicagoes,
como hipertensao, insuficiéncia de valva aértica, in-
suficiéncia cardiaca congestiva (ICC), isquemia car-
diaca, distirbios visuais, claudicagao vascular e risco
de doenca cerebral isquémica (AVE).?

A mortalidade varia de 15% a 40%, tendo como
principal causa a ICC, seguida por nefropatias, AVE,
complicagcbes pos-operatdrias e IJAM. 224



CONCLUSAO

A AT, apesar de rara, possui grande morbimortali-
dade ; muitas vezes, por diagnostico tardio, atividade
recorrente e graves complicacgoes.

Seu diagnostico constitui grande desafio diante
de suas evidéncias clinicas e laboratoriais inespecifi-
cas. E necessério ser reconhecida como diagnéstico
diferencial de patologias vasculares para que tenha
intervengao precoce que possibilite modificagao efi-
caz de sua histéria natural.
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