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PALAVRAS-CHAVE Resumo A arterite de Takayasu é uma vasculite de grandes vasos que cursa com apresentacoes
Arterite de Takayasu; clinicas diversas consoante os territorios afetados. Apresenta-se o caso clinico de uma mulher de
Vasculite de grandes 47 anos a quem foi feito o diagndstico de arterite de Takayasu na sequéncia de doenca coronaria
Vasos; rapidamente progressiva. O quadro evoluiu rapidamente, sob corticoterapia, com formacao de
Vasculite; estenoses a nivel da circulacdo carotidea e esplancnica, tendo-se conseguido estabilizacao da
Ciclofosfamida; doenca com pulsos de ciclofosfamida e angioplastia percutanea das lesoes.

Doenca coronaria © 2014 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos os

direitos reservados.
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Abstract Takayasu arteritis is a large vessel vasculitis with various clinical presentations
depending on the territories affected. We report the case of a 47-year-old woman who was
diagnosed with Takayasu arteritis following rapid progression of coronary disease. The condi-
tion evolved rapidly under corticosteroid therapy, with formation of new arterial stenoses within
the carotid and splanchnic circulations. Disease remission was achieved with cyclophosphamide
pulses and percutaneous angioplasty of the affected vessels was performed.

disease
© 2014 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafna, S.L.U. All rights
reserved.
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artéria subclavia esquerda a mais frequentemente envol-
vida, seguindo-se aorta, carétida comum, renal e vertebral?.
O envolvimento das artérias coronarias esta bem docu-
mentado, constituindo a revascularizacao destas lesdées um
desafio quando a doenga de base nado esta controlada. Na
medida em que nao existem marcadores especificos da
doenca, na maioria das situacdes o diagndstico baseia-se na
identificacao de lesoes vasculares em exames de imagem
de doentes com clinica sugestiva. Idade de inicio <40 anos,
claudicacao dos membros, assimetria de pulsos e de pressao
arterial sistolica nos membros, sopro na regido das artérias
subclavias e estenoses dos grandes vasos arteriais em angio-
grafia sao os critérios de diagnostico usados para distinguir
esta entidade das demais vasculites’.

Caso clinico

Apresenta-se o caso de uma mulher de 47 anos, cau-
casiana, com histéria de hipertensao arterial e anemia
ferropénica cronica, sem outros antecedentes conhecidos.
Cerca de trés semanas antes da admissao inicia qua-
dro de dor retroesternal com irradiacdo a mandibula que
aliviava com o repouso. Foi avaliada noutra instituicao
onde foi medicada com acido acetilsalicilico, nitroglice-
rina transdérmica e nebivolol e referenciada a consulta
de cardiologia urgente. Por agravamento das queixas nas
48h prévias recorre ao SU deste hospital. A admissao
encontrava-se eupneica, hipertensa, com dor desencadea-
da por esforcos minimos, com sopro sistolico apical /v,
sem outras alteracées ao exame objetivo. Laboratorial-
mente havia a destacar anemia normocitica normocromica
com Hb 10,4g/dl e elevacao da troponina com subida do
valor 0,21 nd/dl para 0,32ng/dl. Os ECG seriados revela-
ram alteracdes dinamicas da repolarizacao, sem elevacao
do segmento ST-T e no ecocardiograma apresentava ligeira
hipertrofia ventricular concéntrica, sem alteracdes seg-
mentares e fracao de ejecao normal. Admitiu-se SCA sem
elevacao de ST, tendo realizado coronariografia urgente
que revelou uma lesao estenodtica do ostium do tronco
comum, sem outras lesdes coronarias. Foi submetida a cirur-
gia de revascularizacdo do miocardio com duplo bypass
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Figura 1
homolateral (1B).

aorto-coronario (mamaria interna esquerda para a descen-
dente anterior e veia safena para obtusa marginal), tendo-se
verificado no intraoperatorio aspetos sugestivos de aortite,
pelo que foi feita bidpsia, cujo resultado anatomopatoldgico
revelou um infiltrado inflamatério linfoplasmocitario ines-
pecifico. Foi realizada serologia da sifilis que foi negativa.
A recuperacdo no pos-operatério decorreu de acordo com
o espectavel, nao tendo sido feita investigacao adicional.
Cerca de quatro meses depois reinicia queixas de angor de
esforco. Nesta altura a observacao era evidente um dife-
rencial de pressao medida no membro superior esquerdo,
cerca de 20mmHg inferior ao registado no membro con-
tralateral, com pulso radial muito débil a esquerda, sendo
evidente palidez cutanea que surgia imediatamente apos o
esforco e/ou a elevacao do membro homolateral. Analiti-
camente havia a salientar discreta trombocitose e VS de
100mm/h de novo. O ecocardiograma revelava hipocinesia
da parede inferior do ventriculo esquerdo de novo, pelo que
realizou nova coronariografia com identificacao de lesées
pré-oclusivas da coronaria direita e safena ostial. Foi subme-
tida a angioplastia com colocacao de dois stents revestidos,
tendo-se verificado durante o procedimento oclusao da arté-
ria subclavia esquerda com preenchimento retrogrado a
partir da artéria vertebral homolateral (Figura 1), aspe-
tos que, no contexto clinico, levantaram a suspeita de
vasculite de Takayasu. Realizou um angio-TC craniano que
confirmou a existéncia de oclusao proximal da artéria sub-
clavia esquerda, a montante da origem da artéria vertebral
esquerda (Figura 2), placa ateromatosa do segmento distal
da artéria carotida primitiva direita condicionando estenose
pré-obliterativa da carétida externa e tortuosidade com
angulacao do trajeto cervical da artéria caroétida interna
direita. O eco-Doppler carotideo revelava coiling da caré-
tida interna direita associado a lesdo estenosante de 70%,
estenose pré-oclusiva da artéria cardtida externa direita
e inversao do fluxo na artéria vertebral esquerda con-
dicionado por sindrome de roubo da subclavia esquerda.
O eco-Doppler abdominal nao revelou alteragdes ao nivel
das artérias renais, nem a doente apresentava retencao
azotada. Perante estes resultados e o cumprimento dos cri-
térios de diagnostico, foi feito o diagndstico de arterite

Aortografia revelando estenose da artéria subclavia esquerda (1A) e preenchimento retrogrado pela artéria vertebral
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Figura 2 TC com contraste: reconstrucao posterior dos
vasos supra-aorticos, notando-se auséncia de preenchimento da
emergéncia da artéria subclavia esquerda com preenchimento
retrogrado pela artéria vertebral esquerda.

de Takayasu, tendo sido iniciada prednisolona 1 mg/kg/dia
PO. Permaneceu assintomatica até cerca de um més depois,
altura em que é reinternada por duas vezes com cerca de 15
dias de intervalo por episddios de edema agudo do pulmao
hipertensivo. Analiticamente verificava-se deterioracao da
funcao renal e manutenc¢ao de parametros inflamatorios nor-
mais. Realizou um ecocardiograma de sobrecarga que nao
mostrou alteracdes da cinética segmentar e perante a sus-
peita de possivel envolvimento renal da vasculite devido a
persisténcia de lesao renal aguda importante mesmo apos
otimizacao da volemia e suspensao da medicacao nefro-
toxica repetiu o eco-Doppler abdominal. Na altura, este
exame revelou aorta abdominal com paredes irregularmente
espessadas, com fluxo normal e presenca de lesdes esteno-
santes, com acentuada repercussao hemodinamica ao nivel
da origem da artéria mesentérica superior e artéria renal
esquerda. Fez uma angio-TC abdominal que confirmou a
presenca de fina manga envolvendo a aorta abdominal, con-
dicionando estenose significativa pré-oclusiva de ambas as
artérias renais e mesentérica superior, identificando ainda
estenoses de cerca de 50% na artéria mesentérica inferior e
tronco celiaco.

Perante a evidente progressao da doenca sob corticote-
rapia, iniciou pulsos de ciclofosfamida e foi submetida a
angioplastia das artérias renais (Figura 3) e tronco celiaco,
com bom resultado angiografico e recuperacao total da
funcao renal. Desde entao manteve-se sob corticoterapia,
sem novas complicacdes clinicas ou evidéncia de progressao
da doenca noutros territorios arteriais.

Discussao e conclusao

O caso descrito assume-se como um exemplo paradigma-
tico da gravidade da arterite de Takayasu, bem como da
complexidade na sua abordagem diagnostica e terapéutica.

Figura3 Angiografia da aorta abdominal revelando estenoses
pré-oclusivas das artérias renais esquerda e direita.

Classicamente esta doenca surge em mulheres antes dos
50 anos, no entanto, varias séries recentes mostram uma
prevaléncia elevada de idades superiores>.

A expressao clinica desta patologia é variada, podendo
ser assintomatica durante varios anos, apresentar-se sob
a forma de sintomas sistémicos inespecificos, como febre,
astenia, artralgias, mialgias ou sudorese noturna e mais
raramente sob a forma de eventos vasculares agudos®.
Dependendo do segmento arterial afetado podem surgir
perturbacdes da visdo, cefaleias, sincope, fendmeno de Ray-
naud, claudicacdao dos membros ou assimetria de pulsos com
diferencial na pressao arterial entre membros?“.

A forma de apresentacdo clinica desta doente foi a
doenca coronaria, ocorrendo esta em até um terco dos doen-
tes com arterite de Takayasu®. Mais frequentemente existe
oclusdo dos ostium das artérias coronarias pela aortite,
embora existam varios casos descritos de arterite corona-
ria sem oclusao do ostium®’. A etiopatogénese ainda ndo é
bem compreendida, mas alguns autores sugerem que além
da formacao de estenoses a propria inflamagao contribua
para a aceleracao da aterosclerose coronaria®.

A hipertensédo arterial é uma comorbilidade muito fre-
quente, ocorrendo em 33-83% dos casos’. A formacao
de estenoses nas artérias renais contribui para este
facto, estando descritas em 20-38% dos casos®. Embora
a abordagem terapéutica destas lesdes seja contro-
versa, a angioplastia por via percutanea tem mostrado bons
resultados a longo prazo no que toca a terapéutica da hiper-
tensao arterial e melhoria da funcéo renal®®.

A taxa de restenose varia consoante a localizacao e o
controlo da doenca, devendo as intervencdes vasculares ser
realizadas preferencialmente fora das fases de exacerbacao
da doenca’.

Outro facto importante a assinalar neste caso foi
a progressao da doenca sob corticoterapia, apesar da
normalizacdo dos parametros inflamatdrios. Varios auto-
res tém referido a baixa sensibilidade da monitorizacdo
laboratorial, sugerindo a realizacao seriada de exames de
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imagem para melhor afericdo da progresséo da doenca'® ',
Em cerca de 50% dos casos a corticoterapia isolada nao é
suficiente para impedir a progressao da vasculite, sendo
necessario iniciar terapéutica imunossupressora adicional?.
No caso clinico descrito foi possivel induzir a remis-
sao prolongada da doenca com a utilizacao de pulsos
de ciclofosfamida. Nao existe consenso atual quanto ao
melhor farmaco a iniciar na doenca resistente a cortico-
terapia, sendo a experiéncia com ciclofosfamida limitada,
ao contrario do que acontece com outras formas de
vasculite®'2,

Este caso clinico ilustra como a arterite de Takayasu con-
tinua a ser um desafio diagnostico e terapéutico.
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