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INTRODUCAO

A arterite de Takayasu é uma vasculite crénica que afeta, prin-
cipalmente, a aorta e seus ramos, sendo mais prevalente em
jovens. Ha relato de casos desde 1830, quando Yamamoto a
descreveu pela primeira vez em um homem de 45 anos, com
quadro de febre persistente e pulsos impalpaveis em membros
superiores e cardtidas.

Tem prevaléncia maior em mulheres que nos homens, com
proporcao de 10:1 e incidéncia estimada de 2,6 para 1 milhdo
de habitantes nos EUA. Configura uma variedade de sintomas
e sinais, desde pulsos impalpaveis até lesdes cardiacas e neu-
roldgicas graves. A hipertensao arterial desenvolve-se em mais
de 50% dos acometidos, seja por estenose da artéria renal, seja
por reducéo da elastica da aorta e seus ramos. Seu inicio varia
entre 10 e 40 anos de idade.

A supressao da inflamacéo e a preservacéo da integridade
vascular sdo os alvos terapéuticos. Contudo, a abordagem é
extremamente complexa por tratar-se de uma doenca relati-
vamente incomum com poucos estudos clinicos controlados e
grande niimero de pacientes.

CASO CLiNICO

IDENTIFICAGAO
B.A.G.P, 10 anos, feminina, estudante, branca, natural e proce-
dente de Guaratingueta, Sao Paulo.

QP
Pressao alta.

HDA
Paciente foi atendida em UBS por queixa de tosse. Nesta consulta
observou-se radiografia de térax com &rea cardiaca aumentada

(Figura 1) e niveis presséricos elevados. Foi entdo encaminhada
ao Instituto “Dante Pazzanese” de Cardiologia (IDPC) para inves-
tigacdo diagnostica. Chegou neste servico em outubro de 2006,
assintomatica, com pressao arterial 187/96 mmHg.

Figura 1. Radiografia de térax AP na admissao IDPC.

ANTECEDENTES PESSOAIS
Nega comorbidades.

HISTORIA FAMILIAR
Sem antecedentes familiares para hipertensao arterial (HAS)
ou outras doencas cardiovasculares.

EXAME Fisico
Antropometria — Peso: 27,100 kg (percentil 10-25), altura: 1,35 m
(percentil 25-50).
Estado geral — Bom estado geral, vigil, orientada, eupnéica,
hipocorada +/+4, hidratada, anictérica, acianética e afebril.
Pescoco — Sem sopros nas cardtidas, pulso jugular normal.
Aparelho cardiovascular — RCR em 2T com desdobramento
fisioldgico de B2, sopro 2+/4+ BEE, sopro +/+4 dorso;
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freqliéncia cardiaca (FC): 100 bpm; pressao arterial (PA): mem-
bro superior direito: 180/110 mmHg, membro superior esquerdo:
184/84 mmHg, membro inferior direito: 121/82 mmHg e membro
inferior esquerdo: 114/72 mmHg.

Aparelho respiratério — Murmdrio vesicular simétrico e sem
ruidos adventicios.

Abdome — Plano, flacido, ruidos hidroaéreos +, sem visce-
romegalias, sopro em epigastrio e hemiabdome esquerdo.

Extremidades — Pulsos periféricos femoral, pedioso e tibial
posterior diminuidos. Pulsos periféricos em membros superiores
amplos, ritmicos e simétricos.

EVOLUCAO

A paciente foi internada para investigacao de hipertensao
secundaria inicialmente com hipotese de coarctacéo da aor-
ta. Solicitou-se ecocardiograma transtoracico que revelou o
seguinte resultado:

—Ao = 22 mm (VN 19-28), AE = 23 mm (VN 19-28), VE DD/DS = 40/27 mm,
fracao de ejecéo (FE) = 61%, septo = 10 mm, parede posterior = 8 mm,
hipertrofia moderada do VE, presenca de estreitamento segmentar entre
a porcao distal da aorta toracica e a porgdo proximal da aorta abdominal

medindo 1,9 cm. Aorta com didmetro normal na emergéncia do tronco celiaco.

Em seguida, solicitou-se tomografia computadorizada de
abdome, sendo evidenciado cerca de 6,2 cm ap6s a origem da
artéria subclavia esquerda espessamento parietal concéntrico da
aorta, de forma irregular, que se estendia da aorta descendente
ao segmento infra-renal. O didmetro minimo da aorta era na
transicao toracoabdominal de 1,1 x 1,1 cm (incluindo as paredes)
e 0,5 x 0,5 cm (luz verdadeira maxima). Esse espessamento
parietal, além de irregular, apresentava impregnacgao heterogé-
nea pelo meio de contraste iodado endovenoso, o que conferia
aspecto inflamatério proeminente. Em estenoses severas nas
origens das artérias renais principais e acessorias (polares su-
perior direita e inferiores bilaterais), notou-se apenas a artéria
renal principal esquerda com dilatagéo pés-estendtica.

Os resultados das provas inflamatdrias (VHS: 80 mm/s,
PCR: 12 mg/d|, alfa-1-glicoproteina acida: 1.407 mg/dl) estavam
acima dos limites da normalidade.

Aventou-se, entdo, a hipdtese diagndstica de arterite de
Takayasu com estenose de artéria renal, justificando a elevacao
dos niveis pressoricos. Iniciou-se corticoterapia com prednisona
1 mg/kg/dia e solicitou-se avaliagdo da se¢ao de hipertensao
arterial e nefrologia. Como mantinha pressao arterial sempre
elevada, a despeito da medicacao anti-hipertensiva em uso,
otimizou-se 0 esquema terapéutico e solicitaram-se 0s exames
a seguir para melhor avaliagdo. O Doppler de artérias renais

mostrou aorta abdominal com estreitamento segmentar na
transigao toracoabdominal (didmetro transverso maximo de
1,1 cm e minimo de 0,43 cm), acima da emergéncia dos vasos
mesentéricos. As origens das artérias renais tinham sinais vi-
siveis de estreitamentos compativeis com estenose maior que
60% bilateralmente. Os rins direito e esquerdo apresentavam
dimensoes e diferenciagdo parénquimo-sinusal normais.

A cintilografia renal com DTPA revelou fungao glomerular
preservada no rim esquerdo, rim direito com fungéo preservada
na sua porgao superior e hipocaptacdo acentuada na porgao
inferior. Rim esquerdo: 55%; rim direito: 45%.

A arteriografia das artérias renais mostrou estreitamento
regional da aorta abdominal e artérias renais (Figuras 2 e 3).

UARTERLA RENAL ESOUERDAY

Figura 2. Arteriografia da artéria renal esquerda com estenose ostial.

Figura 3. Aortografia.
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Assim, programou-se angioplastia (ATPR) da artéria renal
esquerda e realizou-se ATPR da artéria renal esquerda com
baldo 4 x 12 mm. Visualizou-se recoil apds ATPR na angiografia
de controle (lesdo inicial: 90%; lesao residual: 60%).

Permaneceu em acompanhamento ambulatorial em uso de
hidroclorotiazida 25 mg/dia, nifedipina R 10 mg, 8/8 h, propra-
nolol 40 mg, 12/12 h, metildopa 500 mg, 8/8 h, AAS 100 mg/dia
e prednisona 15 mg/dia. PA 180/90 mmHg.

Repetiu-se o Doppler de artérias renais que mostrou paredes
espessadas que determinavam estenose em torno de 30% a
40% no segmento justa-renal, pérvias na regiao do hilo, néo
sendo caracterizadas adequadamente nas origens bilateralmen-
te. A velocidade reduzida distalmente pode sugerir estenose
significativa proximal em torno de 50% a direita.

DISCUSSAO

Sabe-se que dois estagios desta doenca séo sugeridos, consis-
tindo a primeira fase em achados inflamatérios nao especificos,
tais como febre, mal-estar, artralgia e emagrecimento, seguida
por uma fase cronica, caracterizada por desenvolvimento de
dilatagoes e estenoses vasculares significativas que produzem
os sintomas da doenca. Lesdes cutaneas como pioderma
gangrenoso e eritema nodoso ocorrem em pequeno nimero
de pacientes.

Aincidéncia em mulheres é 10 vezes maior que nos homens

e aidade de apresentacao é, geral e respectivamente, 24 (+ 8,8)
anos e 28,3 (+9,9) anos para o diagndstico da doenca. O retardo
no diagnéstico é bastante comum e se atribui ao inicio insidioso
da doenca, uma vez que as caracteristicas clinicas peculiares se
tornam aparentes apenas com a progressao da doenga, 0 que
facilita o diagndstico. Entre os achados clinicos caracteristicos,
podemos citar:

* auséncia ou diminui¢do de pulsos em 84% a 96% dos
casos, associada a claudicacéo das extremidades e a
diferenca de mais de 10 mmHg na pressao arterial nos
membros SUperiores;

e sopros, principalmente em vasos abdominais, carétidas
e subclavias em 80% a 94% dos casos;

e retinopatia presente em aproximadamente 37% dos
casos;

*  manifestacoes cardiacas em 20% a 24% dos pacientes
associadas a hipertensdo arterial sistémica, a insuficién-
cia aortica e a cardiomiopatia dilatada;

e achados neuroldgicos secunddarios a hipertensao, a
isquemia e ao envolvimento das artérias pulmonares.

Verifica-se HAS em 33% a 83% dos casos, geralmente
secundéaria a estenose de artérias renais, que corresponde a
28% a 75% dos casos.

Borelli FAO, Amodeo C

As provas de atividade inflamatéria (PCR, VHS) estéao
elevadas e refletem atividade inflamatéria da doenga. Anemia
normocitica normocrémica e hipoalbuminemia revelam o carater
cronico da doenca. Os auto-anticorpos nao tém utilidade no
diagndstico.

0O diagndstico é realizado por critérios clinicos, sendo eles:

* idade de inicio inferior a 40 anos;

* claudicacéo de extremidades;

e diminuicéo de pulsos em uma ou ambas artérias bra-

quiais;

» diferenca de pressao arterial sistélica maior que

10 mmHg entre os membros superiores;
e sopro sobre as artérias subcldvias ou aorta abdominal;
e estreitamento ou oclusdes da aorta, de seus ramaos
primarios ou de artérias proximais dos membros, vistos
na arteriografia.

A presenca de trés ou mais critérios confirma o diagnéstico,
porém nao é incomum casos em que nao sao preenchidos o0s
trés critérios, mas o diagndstico é bastante provavel, sendo
entao a terapéutica instituida.

Os exames de imagem ajudam na elucidagdo da suspeita clini-
ca. A arteriografia, a tomografia computadorizada e a ressonancia
magnética possibilitam a andlise de alteragdes das paredes dos
vasos. No Doppler arterial das carétidas, pode-se verificar o sinal
de macaroni definido como estreitamento arterial concéntrico
com espessamento medioecdico simétrico da parede arterial,
patognomonico da doenga, porém raramente encontrado.

0 tratamento da arterite de Takayasu é um desafio. Em
grande parte dos pacientes é dificil determinar se a doenca
esta em atividade ou ndo. Por isso, sugere-se a utilizagao dos
seguintes critérios: sinais e sintomas de isquemia vascular,
VHS elevada, alteracées angiograficas e sintomas sistémicos.
0 aparecimento ou piora de dois dos critérios citados torna
provavel a atividade da doenca.

0 tratamento inicial deve ser feito com corticoterapia.
Contudo, metade dos casos nao responde ou apresenta pro-
gressao da doenga, sendo, entdo, necesséria a utilizagéo de
outras drogas, como metotrexato e novos farmacos que ainda
estao em fase inicial de utilizagdo, como micofenolato mofetil
e leflunomida.

A hipertensao renovascular caracteriza-se por aumento de
pressao arterial decorrente do estreitamento Unico ou mltiplo
das artérias renais, mas a identificagdo de estenose de artéria
renal ndo indica diagnéstico de hipertensao renovascular. Este s6
é confirmado ap6s a corregao da estenose e o desaparecimento
da hipertensao arterial. A melhora da pressao arterial identificada
por controle desta, na presenca de menor nimero de drogas
anti-hipertensivas, nao afasta a possibilidade de outro compo-
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nente que nado a estenose da artéria renal como responsavel
pela hipertensao arterial. Entre as causas de estenose de artéria
renal, destacamos a aterosclerose como a principal. A seguir,
temos a displasia fioromuscular e as demais causas com menor
freqliéncia, como a arterite de Takayasu.

As opgoes de tratamento da doenca renovascular consistem
na forma clinica, cirdrgica ou por intervengao percutanea (com ou
sem colocacao de proteses endovasculares). Os bloqueadores
de célcio, os inibidores da enzima conversora da angiotensina,
bloqueadores de receptores AT1 da angiotensina Il e betablo-
queadores sao efetivos para tratamento da HAS associada a
estenose de artéria renal. Indica-se intervengao percutanea ou
revascularizagao cirdrgica quando: a hipertensao é resistente,
acelerada ou maligna; se ha perda progressiva da funcao renal,
com estenose bilateral ou estenose em rim (nico; insuficiéncia
cardiaca congestiva ou edema pulmonar agudo de repeticao.

As publicagdes recentes sobre doenga renovascular pela
arterite de Takayasu sdo de estudos com pequeno nimero de
pacientes em virtude da baixa prevaléncia da doenca. As evi-
déncias disponiveis apontam melhores resultados associados a
angioplastia renal. As falhas de tratamento ocorrem, principal-
mente, em lesdes adrticas associadas e em lesdes proximais
de artéria renal. Os fatores mais associados a reestenose sao:
sexo masculino, lesdes residuais pés-ATPR maiores que 20% e
lesoes proximais de artéria renal. Ja as taxas mais baixas estao
relacionadas a realizagao do procedimento fora da atividade da
doenca e quando o tratamento imunossupressor € iniciado logo
apds a ATPR.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

1. Kerr GS. Takayasus arteritis. Rheum Dis Clin North Am 1995; 21:1014-58.

2. Numano F. Differences in clinical presentation and outcome in different countries
for Takayasus arteritis. Curr Opin Rheumatol 1997;9:12-5.

3. Kerr GS, Hallahan CW, Giordano J, et al. Takayasus arteritis. Ann Intern Med
1994;120:919-29.

4. Seko Y. Takayasus arteritis: insights into immunopathology. JPN Heart J
2000;41:15-26.

5. Hashimoto Y, Tanaka M, Hata A, et al. Four years follow-up study in patients
with Takayasu arteritis and severe aortic regurgitation; assessment by echo-
cardiography. Int J Cardiol 1997; 54:173.

6. SekoY, Sato0, TakagiA, et al. Restricted usage of T-cell receptor V alpha-V beta
genes in infiltrating cells in aortic tissue of patients with Takayasu's arteritis.
Circulation 1996;93:1788.

7. Hoffman GS. Treatment of resistant Takayasu's arteritis. Rheum Dis Clin North
Am 1995;21:73.

8. TsoE, Flamm SD, White RD, et al. Takayasu's arteritis: utility of magnetic reso-
nance imaging in diagnosis and treatment. Arthritis Rheum 2002;46:1634.

9. Hoffman GS, Merkel PA, Tan-Ong M, et al. Anti-tumor necrosis factor therapy
in patients with Takayasu's arteritis. Arthritis Rheum 2004 (in press).

10. Hoffman GS, Leavitt RY, Kerr GS, et al. Treatment of Takayasu's with methotre-
xate. Arthritis Reum 1994;37:578.

11. Zipes D, Libby P, Bonow R (eds.). Braunwald, tratado de doencas cardiovascula-
res. v.2. Tradugao: Varga V, Futuro D, Soares A. Rio de Janeiro: Elsevier, 2006.
p. 2101-3.

12. Wayand CM, Goronzi JJ. Medium- and large-vassel vasculitis. N Engl J Med
2003;349:160-9.

13. Subramanyan R, Joy J, Balakrishnan KG. Natural history of aortoarteritis
(Takayasu's disease). Circulation 1989;80;429-37.

14. Takeshita A, Tanaka S, Orita Y, et al. Baroreflex sensitivity in patients with
Takayasu's aortitis. Circulation 1977;55;803-6.

15. Qanadli SD, Sissakian JF, Rocha P, et a/. Takayasu's arteritis: Spiral CT angiography
findings. Circulation 2000;101;345-7.

16. Meini S, De Franco V, Auteri A, et al. Takayasu's arteritis: the “Macaroni Sign”.
Circulation 2006;114;544.

17. Numano F, Okawara M, Inomata H, et al. Takayasu’s arteritis. Lancet 2000;
356:1023-5.

18. Giordano JM. Surgical treatment of Takayasu's arteritis. Int J Cardiol 2000;
75:5123-8.

19.  Shelhamer JH, Volkman DJ, Parrilo JE, et al. Takayasu's arteritis and its therapy.
Ann Intern Med 1985;103:121-6.



