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RESUMO

Relato de um caso de Arterite de Takayasu tipo III, sem
envolvimento das artérias renais, em mulher brasileira de meia
idade que se apresenta com auséncia de pulsos periféricos e
artropatia simétrica, sem confirmagao laboratorial de ativi-

dade da doenga.

O diagndstico foi estabelecido mediante exploragao da
aorta e seus ramos proximais, por intermédio de arteriogra-
fia digital, evidenciando oclusao de ambas as artérias subcla-
vias em seu trecho inicial e da aorta abdominal a partir da

origem das artérias renais.

O tratamento instituido constituiu-se de anti-inflama-
torio nao-hormonal, objetivando alivio dos sintomas articula-
res. Nao instituiu-se corticoterapia pela falta de evidéncia

laboratorial de atividade da doenga.

Nao excluiu-se uma possivel associagao com artrite reu-
matoide, embora os dados laboratoriais n3ao a sugerissem. A

paciente permanece em acompanhamento no Servigo de Reumatolo-

gia. -



OBJETIVOS

Este trabalho tem por objetivo eXpor um caso de Arteri
te de Takayvasu em mulher brasileira, ae meia = idade, com uma
suposta histéria de 16 anos de evolugao, com duas gesiagSes
levadas a termo, que se apresenta'éom histdria '“recente de

artropatia simétrica e auséncia total de pulsos periféricos.

Evidenciar a eficacia da arteriografia digital como

Ve

método diagndstico e avaliagao da extensao do processo infla-

matorio arterial,



INTRODUCAO

Arterite de Takayasu é uma arteriopatia inflamatoria
cronica de grandes vasos, atingindo especialmente a aorta e
seus principais ramos, cuja etiologia é desconhecida, sendo
descrita mais freqllentemente em mulheres jovens orientais, em-

bora nao seja restrita a nenhum grupo racial especifico.

E descrito um caso, em mulher branca, Dbrasileira, de
meia idade, que se apresenta com auséncia de pulsos perifé-
ricos e artropatia simétrica, associado a outros sinais e

sintomas caracteristicos da doencga.



APRESENTACAO DO CASO

ASN, 41 anos, sexo feminino, branca, do lar, natural
de Irapé - Sao Paulo, foi internada no Hospital do Servidor
Publico Estadual - "Francisco Morato de Oliveira" - Sao Paulo,
no Servigo de Reumatologia, em margo de 1986, com a hipotese

diagnostica de Arterite de Takayasu.

Ha aproximadamente sete meses da _ internacgao ini-
ciou quadro de dor em joelho esquerdo, acompanhada de incha-

go, sem flogose, com melhora ao repouso.

Apresentou concomitantemente, dor em ambos 05 punhos
e em articulagaes metacarpofalangeanas e interfalangeanas pro-
ximais, bilaterais, simétricas, igualmente com inchago, sem
calor ou rubor, piorando ao final da tarde e cursando com ri-

gidez matinal por curto periodo.

Seis meses apds, seguiu-se quadro de artralgia - em
joelho direito, com auséncia de sinais inflamatdrios, sem ha-=-

ver no entanto regressao dos sintomas anteriormente citados.

Queixa-se de cefaléia frontal esporadica e disp

néia aos grandes esforgos.

Nega alteragoes de faneros e pele. Nao  apresenta

angina ou tontura.

Refere que ha dezessete anos, durante a primeira
gestagao, constatou-se ausencia de pulsos periféricos e impos-

sibilidade de verificacao da pressao arterial.



Em sua histdoria pregressa, além das doengas proprias da
infancia, é referida tuberculose cutanea tratada, ha 24 anos,

sendo desconhecida porém a medicagao empregada.

Nos antecedentes obstétricos constata-se cinco gesta-
gBes, sendo que somente duas foram levadas a termo. HAa relato
de dois abortos, um provocado e outro espontaneo e uma gra-

videz ectdpica.

Nao é referido Hipertensao Arterial Sistémica ou Diabe-

tes Mellitus.

Nos antecedentes familiares, pai cardiopata ja falecido;
mae também falecida, portadora de cancer de bexiga e uma ir-

mao higida com pasSado de tuberculose pulmonar.

E tabagista, consumindo vinte cigarros por dia ha vinte

anos. Nega etilismo.

EXAME FiSICO:

Paciente brevilinea, fdceis atipica, consciente, licida“’;
orientada, contactuante, em bom estado geral, hidratada, muco-
sas coradas, anictérica, apirética (T=36.52), aciandtica,
eupneia (FR=12 rpm), normoesfigmica (80 bpm), pressao arte-

rial ausente em membros superiores, com edema de membros in-

feriores de #/4.

Auséncia de turgéncia jugular.
Pele e anexos sem alteragoes.

Ausencia de nodulos.

Adenomegalia ausente.



Musculatura eutrofica , indolor a palpacgao.

Sem alteragoes cardio-respiratodrias

Abdome sem anormalidades, ausencia de visceromegalias.

Sistema circulatorio apresentando pulsos carotideos pre-
sentes, bilateralmente, +++/4, com sopro sistdolico ++/4, bi-
lateralmente; pulsos braquiais, radiais, femurais, popliteods

e pediosos ausentes, sem SoOpros.

Ausencia de lesoes troficas. Sem sinais de isquemia.

MMSS

Pulsos Carotideo Subclavio Axilar Umeral Radial
direito +++c/SS++/4 ++/3 - - -
esquerdo +++c/SS++/4 + - _ - .-

MMII

Pulsos Iliacos Femurais Popliteos " T.Post. Pediosos
direito 0o - + - - - -
~esquerdo 0 - + - : - - -

Sistema Osteo/articular:

Apresentando aumento de volume na 28 e 32 interfalangeanas
proximais da mao direita e 22 interfalangeana proximal da mao

esquerda, sem flogose, punhos livres.

Panturrilhas livres, ausencia de varicosidades em mem-

bros inferiores.



Exames laboratoriais evidenciam:

- Anemia microcitica, hipocr6mica.‘sem leucocitose ou plaquetose.
(Hb= 12.5g%, VCM= 81 mc, HCM=26,6mcg)

- Auséncia de atividade inflamatdria

(VHS#O,Smm/lE h (Westergreen), mucoproteina = 4,6. L2=0,59g%)

- Proteinograma dentro dos limites normais: auséncia de hipergama

“globulinemia.

- Provas reumatolégicas:
Fator antinuclear positive =-1/2.500; fator anti-DNA negativo;
Anti-ENA negativo,..anti-SM negativo
Complemento sérico normal (C3=103mg/100ml)

- Teste soroldgico para Lues negativo (VDRL 2 1/4; FTA-ABS negati
vo)

- Teste tuberculinico positivo (PPD 2 nédulo de 16 mm)

- Enzimas musculares nao elevada (CPK = 35 UI, TGO=19 UI, aldolase
= 4,6/100 ml, DHL = 100 UI)

- Glicemia de jejum normal (85 mg%)
- Trigliceridios e colesterol nao elevados (T =55 mgs; C#l30mg%)

- Provas de fungao  hepitica e renal dentro dos limites da normali
-dade (depuragao de creatinina = 80).

1

- Fundo de olho normal.



- Eletrocardiograma apresentando ritmo sinusal, sem sobrecar-

ga de camaras ou sinais de isquemia.

- RX de torax sem alteragodes.
- Perfil histoldgico = A9A29B12

- Imunodifusao radial para imunoglobulinas (mg/100ml)
(IgG = 2.120, IgA = 450, IGM = 205)

- Parcial de urina e parasitologico de fezes normais.

- Angiografia digital dos troncos supra adrticos, aorta abdo-
minal e iliacas, realizada no Hospital Israelita Albert

Einstein.

"As injegoes do contraste foram realizadas na veia cava supe-
rior em virtude da auséncia de pulsos femurais e axiliares,

bilateralmente.

A aorta toracica de calibre normal e paredes regulares. Oclu-
sao da artéria subclavia esquerda a partir da origem da arté-
ria vertebral esquerda. Oclusao da artéria subclavia direi-
ta a partir da_.origem do tronco tireocerviéal e vertebral, que

sao poupados.

Artérias supra-escapulares, bilateralmente e cervicais ascen-
dentes com fluxo retrégrado de calibre aumentado e tortuoso,

por circulacao colateral para os membros superiores.

Bifurcagaes carotideas, arterias carotidas internas, comuns e

vertebrais sem alteragoes significativas.

Aorta abdominal ocluida a partir da origem das artérias re-
nais, com reopacificagao distal a partir da artéria mesen-
térica inferior, segmento distal da aorta, sua bifurcacgao e
as artérias iliacas comuns apresentam-se de calibre muito re-

duzido e paredes irregulares.



Artérias renais direita e esquerda, em seus segmentos:visuali-

zados, de calibre conservado.

Artéria colica média muito calibrosa, opacificando a arté-
ria colica esquerda e hemorroidaria superior, : anastomosando
por circulagao colateral com ramos das artérias hipogastri-

cas, bilateralmente.

Artérias iliacas externas, hipogastricas e femurais comuns, de

pequeno calibre (baixo fluxo e paredes regulares).

CONCLUSAO:

O quadro angiografico € de processo inflamatorio (arterite),

comprometendo as artérias subclavias e aorta abdominal".



DISCUSSAO

Angeite necrosante & termo utilizado para designar um
grupo de condigoes inflamatorias cronicas, cujo denominador
‘comum é a ocorréncia de infiltrado inflamatdrio crdénico, com
necrose fibrindide dos vasos sanguineos de pequeno, meédio e
grande calibre.

A freqliéncia com que as estruturas venosas também se compro-
metem no processo justifica a denominagdao de "angeites necro-

santes" como sendo a mais adequada.

Apresenta envolvimento multissistémico, com manifesta-
goes clinicas resultantes de prodesso isquémico ou hemorragi-
co, cuja intensidade e extensao se revelam dependentes do cali
bre da artéria envolvida e do aparelho ou sistema por ela nu-

trida.

Diversos sao os esquemas propostos para classificar
as vasculites necrosantes de maneira a agrupar. fatores etio-
16gicos, clinico-patoldgicos e terapéuticos. Uma das classifi-
cagcoes mais completas e atualmente mais aceita é a de Alafcon—
Segovia, em.1977, que baseando-se em caracteristicas anato-
mo-patoldogicas e calibre dos vasos envolvidos, dividiu as
vasculites necrosantes em tres categorias: grupo da Poliarte
rite nodosa, Vasculite de pequenos vasos e Arterite de cé-

lulas gigantes.

Dentro deste terceiro grupo encontra-se a Arterite de
Takayasu, Jjuntamente com a Arterite Temporal. Ambas apresentam
em comum a presenca de células gigantes no infiltrado infla-

matorio, bem como envolvem artérias de grande calibre.

A Arterite de Takayasu, como ja foi anteriormente men-
cionado, é uma vasculite necrosante que acomete vasos de gran-
de calibre, principalmente as "aortas" toracica e abdominal e
seus maiores ramos (artéria inominada, subclavia e c.caroti-

da), evoluindo com fenomenos oclusivos arteriais.
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Foi descrita inicialmente em 1956, por Savory. Em 1908,
Takayasu, oftalmologista japonés, repetiu o feito ao descre-
ver um caso em jovem, do sexo feminino, com gueixas visuais,on
de pode observar alteragoes de fundo de olho peculiares a do-

enga.

No mesmo ano, Onishu e Kagoshima descreveram as mesmas
alteragoes de fundo de olho acompanhadas de auséncia de pul-

so radial.

A partir desta data, surgiram na literatura  japonesa va-
rias publicagoes de casos de mulheres jovens com auséncia de
pulso radial e carotideo, com sintomas visuais, neuroldgicos e

de insuficieéncia arterial cronica dos membros superiores.

Shimizu e Sano, em 1948, descreveram seis casos de obs-
trugao de artérias subclavia e carotidea, com andatomo-patolod-
gico demonstrando inflamagao pan-arteritica, introduzindo a

denominagao de doenga sem pulso.

Enquanto isso, na literatura médica ocidental surgiam
as descrigoes de obstrugoes arteriais subclavio-carotideas de

etiologia variada.

Fr8ving, em 1946, publicou um caso de uma jovem de "~ 21
anos com obstrugao carotidea, sendo que ao grupo de sintomas
encontrados, designou sindrome do arco adrtico. Em 1951, com a
morte desta paciente, concluiu tratar-se de wuma ‘pan-arterite
com alteragoes inflamatdrias cronicas nas 3 camadas das pare-

des arteriais, com granulomas e gigantodcitos.

Caccamise, em 1952, nos Estados Unidos, ao descrever al=
teragoes de fundo de olho em uma moga de 19 anos, com obstru-

gao carotidea, langa a denominacgao de Sindrome de Takavasu, pe

la semelhanga com os quadros descritos na literatura japonesa.
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A Arterite de Takayasu € relativamente rara nos Estados
Unidos e em nosso meio, sendo bastante comum no Jépéo, Coréia,
China, sudeste Asiatico, México e India. O predominio em mu-
lheres é da ordem de 9 em 10 casos, em uma faixa etaria que

costuma variar dos 10 aos 30 anos.

Até 1962, haviam tres tipos de Arterite de Takayasu des-
critos. No tipo I ha envolvimento do arco adrtico e seus ra-
mos. No tipo II as lesoes envolvem aorta toracica descenden-
te e aorta abdominal, incluindo ou nao as arterias renais.
No tipo III,o mais comum, ha um intercambio dos dois tipos an-
teriormente citados. Um tipo IV envolvendo artéria pulmonar &

descrito.

A etiopatogenia da doenga permanece desconhecida e su-
poe-se uma possivel associagao com tuberculose, baseando-se em
teste positivo a tuberculose em aproximadamente 80% dos casos
e pela presenga de granulomas de células gigantes histologi-
camente similares ao observado na infecgao tuberculinica. Es-
te dado nao é confirmado nas revisoes mais recentemente pu-

blicadas.

A participagao de mecanismos imunoldgicos também  tem
sido aventada, baseado em eventual presenca de células LE,
fator reumatdide e antinuclear, e mais recentemente, a cons-
tatagéo de anticorpos contra fibras elasticas gque comp5em a
parede arterial. Recentes estudos realizados no Japao suge-
‘rem que fatores genéticos podem estar implicados, pois com fre
qlléencia estatisticamente significante, encontra-se antige-
nos de histocompatibilidade caracterizados por A9BW52 e

BW5DHO, em contraste com a populagao japonesa sadia.

Sob o ponto de vista macroscépico, a - doenga de Taka-
yasu caracteriza-se por espessamento fibroso das trés camadas
arteriais e retragao cicatricial segmentar. Nas fases avan-
gadas, as artérias tornam-se espessadas, como tubos rigidos,
seguindo-se a obliteragao da luz vascular pela trombose sSO-
breposta. O espessamento fibroso da parede vascular excede

aquele geralmente visto.em outras formas de doencga adrtica.
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Microscopicamente a adventicia apresenta proliferacgao do
tecido conjuntivo com fibrose e hialinizagao, com infiltrado
linfoplasmocitario, acompanhado de neoformacgao capilar ca-
racteristica de inflamagdo cronica. Poucas vezes o infiltra-
do se dispae ao redor da vasa-vasorum, ue raramente mostra en

darterite obliterante.

A camada média € a mais alterada, encontrando-se proli-
ferégéo colégena, acompanhada por neoformagao capilar. ,E
frequente o achado de necrose de coagulagao circundada por for
magao epitelidides e varios tipos de gigantdcitos como de Lang

hans, de corpo estranho e atipicos.

A intima parece ser lesada em fase posterior, ja que se
encontram freqtientemente segmentos com alteragoes das ou-
tras camadas, com intima preservada e o inverso nao € visto.
Nesta camada predomina processo inflamatorio cronico com espes

samento importante, o que favorece a instalagao de trombose.

A arterite de Takayasu € doenga cronica, generalizada,
acometendo artérias nutrientes dos principais Jrgaos, resul-
tando assim, em quadros clinicos polimorfos. Costuma evoluir
por periodos de remissao e exacerbagao, levando ao Obito em

boa percentagem de casos.

Numa fase inicial, pode épresentar—se com sinais e sin-
tomas inespecificos como astenia, anorexia, emagrecimento, fe-
bre, mialgias, artralgias, cefaléias, sudorese e dispnéia
aos esforgos. '

Dor pericardica, taquicardia e vomitos também podem ocorrer.
Sao descritos quadros semelhantes a Artrite Reumatdide, com mo

noartrite recidivante.

Posteriormente ou concomitantemente surgem os sintomas.
caracteristicos da doenga, resultantes da obstrugao parcial
ou total da aorta e seus principais ramos, traduzidos por is-

quemia dos circuitos cerebral e dos membros superiores.
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As lesoes dos troncos carotideos e suas ramificagoes
produzem sintomas neuroldgicos: cefaléia, ataque isquemico
transitorio, tontura, convulsao, hemiparesia, hemiplegia e
afasia. Claudicagio dos misculos mastigatdrios, redugao da

acuidade visual, atrofia de iris, hemorragias retinianas ou
L4 . 4 . z
mesmo amaurose, complementam o quadro clinico cefalico. E

citado hipersensibilidade do seio carotideo.

As lesoes do territorio subclavio resultam em claudica-
gao dos membros superiores geralmente durante esforgo ou mo-
vimentagao, atrofia muscular da cintura escapular e membros.
Raramente se encontram lesoes troficas digitais, devido a
desenvolvimento importante da circulagao afterial colateral.
Ao exame fisico verifica-se a ausencia total ou parcial de pul
sos, sendo particularmente dificil a tomada da pressao arte-

rial dos membros comprometidos.

Alguns sinais de doencga cardiaca podem ser observados
ou por lesao do Ostio das corondrias, ou delas prodprias, ou
ainda da parede inicial da aorta, levando a insuficiencia
ou estenose da valvula adrtica. O envblvimento das artérias co
ronarias nao costuma ser um dado proeminente na historia e
a presenca de angina pectoris nao implica necessariamente em
comprometimento destes vasos.

A ausculta da area precordial, regiao do pescogo e fossas su-
praclaviculares pode revelar.a presenga de SOpros sistoli-
cos e mais raramente, diastdlicos, decorrentes ‘da passagem do
fluxo sanguined por um vaso com leito reduzido. = Insuficien-
cia cardiaca congestiva pode ser observada, devido nao so a
hipertensao arterial, mas também consistente ao acometimento

das artérias corondarias, quando este se faz presente.



Oclusao e estenose da aorta abdominal e seus ramos é
freqiente, no entanto manifestagdes gastrintestinais sao ra-
ras,provavelménte porque a circulacao colateral & bem desen-
volvida nessa regiao. A oclusao de uma artéria renal pode
.produzir hipertensao arterial sistémica, devido ao aumento
de producdo de renina pelo rim isquémico. A presenca de hi-
pertensao arterial sistémica em pacientes com Arterite de
Takayasu & altamente sugestiva de comprometimento das arté-

rias renais pelo processo .inflamatorio.

- Os exames laboratoriais nao apresentam alteracgdes es-
pecificas. Observa-se ao hemograma anemia normocrdmica e

normocitica, moderada leucocitose e trombocitose.

As provas que traduzem .atividade inflamatoria podem es-
tar alteradas: aceleracao da velocidade de»hemossedimentagéo,
presenca de proteina.C‘feativa, aumento de .alfa-2-globulina
e hipvergamaglobulinemia.Pode haver elevacao .de imunoglobuli -
na G, A e M. Reducao dos niveis séricos dé'complemento pode
ser verificada. Véfios estudos demonstram que o VHS eleva-se
durante as fases ihiciaiS‘e de ativacao da doenca, sendo bom
parametro para o controle destes peribdos de agudizacao do

processo.

Varios pacientes. apresentam prova de reagao tuberculi -

nica positiva.

Ao eletrocardiograma € fregflente a ocorréncia de anor -
malidades compativeis com isquemia miocardica e hipertensio,
observando-se sobrecarga de ventriculo esquerdo, arritmias e

bloqueios atrio-ventriculares de grau variado.

A radiografia.simples do t6rax; as Vézes, revela alte-
racoes que levam a suspeita de Arterite de Takayasu, como di
latégéo pré-estendtica e calcificacOes da aorta, principal -
mente‘quando em pacientes jovens, onde sua incidéncia € mais

freqllente.

A confirmacdo diagnostica € baseada nos achados caracte
risticos da arteriografia aliados aos dados. sugestivos da his

toria clinica. Os padroes arteriograficos juntamente com os

13
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locais de instalagéo destes, sao usualmente suficientes para
estabelecer-se o diagndstico. Os padroes de lesao: oclusao ,
estenose, irreqgularidade e ectasia ou aneurisma, nao sao es-
pecificos a qualquer tipo de doenca, embora a reuniao destes
de maneira irregular e variada,xgeralmente bilaterais e en-
volvendo multiplos ramos proximais, tanto da aorta toracica
como abdominal e da propria-aorta por si sb, fornecem evidén
cias necessarias para firmar-se o diagndstico especifico de

Arterite de Takayasu.

O exame ecocardiografico tem sido proposto como méto-
do nao invasivo, para avaliar o envolvimento adrtico pelas ar

terites, embora nao se mostre muito promissor.

A arteriografia digital utilizada no presente caso pa
ra confirmagao diagnéstica demonstra ser um exame bastante
- ‘ . . . s
sensivel para avaliar o envolvimento vascular nas arterites,

sendo o ideal para o acompanhamento da doenca.

Consiste o tratamento em corticoterapia na fase em que
a evidéncia de atividade inflamatSria, com a.finalidade de se
impedir a evolugao para a oclusao arterial; no entanto, o diag
nostico quase sempre & realizado quando os fendmenos oclusivos
ja estao instalados, sendo duvidosa a eficidcia da mesma. A cor
ticoterapia pode resultar no desaparecimento dos sintomas sis-
témicos, queda da velocidade de hemossedimentagéo, as vezes re
torno do pulso arterial, além de bloquiar o envolvimento de no

vas. artérias durante o periodo de atividade da doenca.

Cirurgias tais como o "by - pass", ressecgoOes, endarte-
rectomias, configuram o tratamento da fase cronica, em - casos
selecionados, para pacientes que apresentem sintomas incapaci-
tantes. O tratamento cirlirgico da arterite de Takayasu mostra-
se porém desanimadéra, visto que.o local das endartéredtomias

e enxertos sao propensos a reocluir.
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A gravidez e o parto podem levar a reativacao da doen-

¢a ou mesmo complicagOes cardiovasculares importantes.

Embora o progndstico para a maioria dos pacientes se-
ja razoavelmente bom, o Obito pode ocorrer por faléncia cardia
ca, acidente vascular cerebral, entre outros. A amaurose & qua
se sempre. uma séria complicagao. Apesar do tratamento, o proces

so inflamatorio e o curso da doenca tendem a ser progressivos.
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CONCLUSAO

Paciente brasileira, branca, -de meia idade, sem antece-
dentes de Diabetes mellitus, hipertensao arterial sistémica, ou
hipercolesterolemia, tabagista h3a 20 anos, com suposta histdria
de Arterite de Takayasu,.com 16 anos de evolugao, na auséncia de
tratamento especifico, que se apresenta com histdria de artropa

tia simétrica e auséncia.de pulsos periféricos.

O exame fisico confirmam a auséncia total de pulsos dis-.
tais e proximais de membros superiores e inferiores, impossibi-
lidade de verificacao ‘da pressao arterial, porém sem alteracoes

retinianas a fundoscopia.

Os exames laboratoriais nao evidenciam atividade infla-

matoria havida.

Arteriografia digital se mostra como método eficaz na
comprovagéo do processo obstrutivo localizado na aorta abdominal

e subclavias devido a vasculopatia inflamatdria.

As. trés principais hipbteses diagndsticas aventadas para
este caso, Lues terciaria, arterite temporal e arterite de Taka-
yasu, se impoe. A primeira-é afastada com a negativacdao das pro-
vas soroldgicas especificas; a segunda-exclui-se pela faixa eta-
ria da paciente, uma vez que essa doenga restringe-se a grupo e-
tario acima de 60 anos; arterite de Takayasu & o diagndstico es-
tabelecido pelas ‘evidéncias clinicas e o padrao .obstrutivo su-

gestivo -demonstrado pelo arteriografia digital.

0 quadro artropatico pode ser conseqliente a propria doen
¢a ou a uma possivel associagéo com artrite reumatbide. Os dados
laboratoriais nao a confirmam, mas também5n50 a excluem. O perfil
histoldgico evidencia a presenca do. antigeno HLA-A9, que _ parece
ter maior insidéncia neste grupo de pacientes. Nao instituiu - se

corticoterapia pela falta de evidéncia laboratorial de atividade
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inflamatoria. Os anti-inflamatdorios nao-hormonais se monstraram

suficientes para controlar o quadro algico articular.

A paciente encontra-se bem e continua em seguimento no
Servico de Reumatologia do Hospital do.Servidor Piblico Estadu-
al - SP. |
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