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Arterite de Células Gigantes Coronariana e Infarto Agudo do Miocardio

Coronary Giant Cell Arteritis and Acute Myocardial Infarction
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Arterite de Células Gigantes (ACG) é uma vasculite sistémica,
granulomatosa, mediada por fatores imunitdrios, envolvendo
artérias de grande e médio calibre e afetando preferencialmente
idosos. A morte decorrente da ACG é rara e resulta
principalmente da ruptura da aorta. Neste trabalho é relatado
o caso de paciente de 83 anos, que faleceu inesperadamente,
durante tratamento de ACG. A necropsia revelou envolvimento
inflamatério das artérias corondrias, com trombose da artéria
descendente anterior esquerda, infarto do miocardio, ruptura
da parede anterior do ventriculo esquerdo, hemopericardio e
tamponamento cardiaco. Infarto do miocardio determinando
morte stbita é uma complicacao excepcional da ACGC.

Giant cell arteritis (GCA) is a systemic immune-mediated
granulomatous vasculitis of large- and medium-sized arteries
mainly affecting elderly people. Death from CCA alone is rare and
usually results of ruptured aorta. In this paper is reported a case
of a 83-year-old woman who unexpectedly died during treatment
of GCA. Necropsy revealed inflammatory involvement of the
coronary arteries with left descendent anterior artery thrombosis,
myocardial infarct and rupture of the anterior wall of the left
ventricle, as well as hemopericardium and cardiac tamponade.
Myocardial infarction leading to sudden death is an exceptional

complication of GCA.

Introducao

Arterite de células gigantes (ACC), arterite temporal ou de
Horton é uma vasculite crénica granulomatosa sistémica, que
acomete principalmente artérias de grande e médio calibres,
notadamente os ramos extracranianos das carétidas. Nao
constitui doenca rara e pesquisas em necropsias demonstram
ser mais comum do que suspeitado clinicamente'>.
Raramente ocorre antes dos 50 anos, e a média de idade é
acima dos 70 anos, quando constitui a mais prevalente das
vasculites. Sua freqiiéncia é duas vezes maior em mulheres.
Independentemente do envelhecimento da populagao, sua
incidéncia vem aumentando, o que pode indicar a influéncia
de outros fatores®.

A patogénese da ACG é controvertida, sendo apontados
mecanismos imunitarios, genéticos (HLA DR4), incluindo
preferéncia racial (europeus caucasianos), ambientais,
infecciosos e processos degenerativos relacionados ao
envelhecimento*®. As artérias mais comumente acometidas
sdo as temporais e vertebrais.

A perda da visdo por neuropatia éptica isquémica anterior
é a complicagdo mais temida, além de infartos cerebrais e
aneurisma da aorta®. O 6bito diretamente relacionado a ACG
é raro e freqlientemente atribuido ao tratamento insuficiente®.
A ACG ndo influéncia diretamente a sobrevida dos pacientes,
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cujos Obitos ndo sao secunddrios a causas diversas das
encontradas na populagdo da mesma idade?.

E aqui relatado um caso excepcional de infarto
agudo do miocardio e morte stbita por ACG das artérias
corondrias. Apesar das diversas manifestacoes no sistema
cardiovascular, e mesmo a possibilidade de infarto do
miocardio e consequliente éxito letal, a ACG é pouco
lembrada na pratica cardiolégica’.
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Paciente do sexo feminino, 83 anos, foi internada no
Hospital das Clinicas/lUFMG relatando dor acentuada nos
membros inferiores, principalmente a extensao das coxas, nos
Gltimos sete meses. Ha quatro meses apresentava dor ocular e
perda seqlencial da visao em ambos os olhos, com intervalo
de alguns dias. Queixava também de cefaléia, adinamia, perda
de peso e, posteriormente, dor @ movimentagao da mandibula
e aparecimento de nédulos no couro cabeludo.

O exame fisico revelou nédulos subcutaneos no
couro cabeludo de até 2,0 cm de didmetro, méveis e
indolores. PA: 140 x 90 mmHg; FC e de pulso: 72 bpm.
A paciente estava alerta e orientada. A acuidade visual
era nao-percepgdo luminosa no olho direito, onde havia
catarata total, e percepgao luminosa no olho esquerdo. A
fundoscopia do olho esquerdo mostrava acentuada atrofia
6ptica. Havia dificuldade de abertura da boca, com dor na
regido dos masséteres.

Os exames complementares demonstravam hemoglobina
de 11,4 g%, hemécias de 4.500.000/mm?, hematécrito de
36,1%, VCM de 79,4fl, HCM de 26,1 pg, VHS de 110 mm
(1 hora), leucécitos 21.900/mm?, plaquetas de 873.000/mm?,
glicemia: 112 mg/dl, SGOT: 63U/L, SGPT: 29U/L, eletroforese
de proteinas: albumina- 3,44 g%, al- 0,27 g%, o2- 1,74
g%, B1- 0,98 g%, $2-0,80 g%, y-1,87 g%,; proteina C-reativa
positiva: 12 mg/dl.
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A paciente foi submetida a tratamento com metilprednisolona
endovenosa, na dose de 250 mg a cada seis horas,
analgésicos e cloreto de potassio. Evoluiu sem modificagbes
significativas do quadro clinico e sem anormalidades cardiacas,
hemodinamicas, respiratérias ou neuroldgicas, até que, no
terceiro dia apés inicio da corticoterapia, foi encontrada
morta no leito.

Necropsia (laudo anatomopatologico)

Arterite de células gigantes com acentuado acometimento
das artérias temporais (fig. 1-A) e corondrias (fig. 2). O
processo era segmentar, porém significativo nas artérias
carétidas internas, vertebrais, basilares, oftadlmicas e ciliares,
com obstrugao de até 80% da luz. Trombose antiga de uma
das artérias vertebrais, obstruindo 90% da luz. Necrose
isquémica recentissima de raros fasciculos do nervo éptico.
Necrose focal miltipla em organizagdo no cértex cerebelar e
mais discretamente no lobo frontal esquerdo e base da ponte.
Necrose neuronal seletiva antiga, focal e microscépica no
cortex cerebelar e occipital direito.

Infarto agudo do miocérdio, transmural, medindo
aproximadamente 3,0 x 3,0 cm com ruptura da parede
anterior do ventriculo esquerdo; conseqiente hemopericardio
e tamponamento cardiaco (800 ml de sangue). Trombose
recente e obstrutiva da artéria descendente anterior, ramo
da artéria coronaria esquerda (fig. 2-A, B).

Edema moderado/intenso do encéfalo (peso: 1.200 g);
hérnia do uncus, regiao orbital posterior e tonsilas cerebelares.
Hipotrofia do encéfalo e evidéncias leves a moderadas de
alteragdes neuro-histolégicas do envelhecimento.

Arteriosclerose generalizada discreta/moderada (aorta
tordcica e abdominal, carétidas comuns, vasos da base
encefdlica e corondrias), com placas fibrosadas e calcificadas.

Carcinoma bronquiolo-alveolar, multifocal (nédulos
periféricos de aproximadamente 1,5 a 2,9 cm de didmetro),
em éarea de fibrose cicatricial. Enfisema cronico generalizado
do adulto.

Discussao

O American College of Rheumatology define cinco critérios
clinicos para o diagnéstico da ACG: 1) idade igual ou superior
a 50 anos; 2) presenca de uma nova cefaléia; 3) dolorimento
ou diminuicao do pulso da artéria temporal; 4) VHS acima de
50 mm/h, e 5) biépsia da artéria temporal positiva®. Além de
todos esses dados positivos, a paciente apresentava histéria
de adinamia, inapeténcia e perda de peso, febre, nédulos
subcutaneos no couro cabeludo, claudicagao da mandibula
e perda da visao bilateralmente, ilustrando o amplo quadro
clinico sistémico da ACG. A claudicacdo da mandibula se
deveu a arterite da artéria maxilar, com isquemia dos mdsculos
da mastigagao, sendo sintoma de baixa sensibilidade, mas
especificidade de 97,5%?°.

Envolvimento ocular na ACG é relatado em 14% a 70%
dos casos®. A causa mais comum de perda da visao na ACG é
a neuropatia optica isquémica anterior arteritica, por oclusao
de uma ou mais artérias ciliares posteriores e conseqtiente
infarto do nervo éptico. O acometimento seqtiencial de ambos
0s nervos é comum. Amaurose fugaz é sintoma freqtente,
que antecede a perda visual irreversivel. Essa pode surgir,
também, por obstrugao da artéria central da retina e da artéria
ciliorretiana®. Diplopia pode ocorrer, ocasionalmente, por
isquemia dos musculos extraoculares.

As alteragdes oculares sao consideradas permanentes,
obtendo-se, por vezes, estabilizagdo do processo, e mais
raramente discreta melhora com o tratamento®. Todavia, a
neuropatia ptica isquémica anterior e a perda visual ja foram
constatadas na vigéncia do uso de altas doses de esteréides, a
despeito do desaparecimento das manifestagoes sistémicas'’.

No caso descrito, corroboraram o diagnéstico os altos
valores de VHS (acima de 50 mm/hora) e proteina C-reativa
positiva, que possuem sensibilidade acima de 97%. Havia,
também, trombocitose, leucocitose, anemia microcitica e
normocrémica, aumento de transaminases e eletroforese de
proteinas plasmaticas compativeis com o diagnéstico de ACG
e observadas nos casos sujeitos a complicagoes'.

Fig. 1 - A) Artéria temporal: espessamento da intima, infiltrado inflamétorio difuso; focos de calcificagao (HE). B) Artéria basilar: espessamento fibroso intimal,
fragmentacao da limitante eldstica interna, acompanhada de infiltrado inflamatério; fibrose e infiltrado inflamdtorio na adventicia (Eldstico van Gieson).
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CD68 (anticorpo macréfago-especifico).

Fig. 2 - Artéria corondria esquerda, ramo descendente anterior: A) Trombose recente e oclusiva (Eldstico Orceina). B) Fragmentacao da lamina eldstica interna (Eldstico
Orceina). C) Infiltrado inflamatério na adventicia com células gigantes (setas); acentuada fibrose intimal (HE). D) Célula gigante. Imunohistoquimica positiva para

A bibpsia da artéria temporal constitui padrao de referéncia
para o diagnéstico. O exame anatomopatolégico por meio da
necropsia permitiu a confirmagao diagnéstica, mas, sobretudo,
a distribuicao da ACG nos diversos territérios arteriais.
Observaram-se as lesoes classicamente descritas, representadas
pela hiperplasia fibrointimal, infiltrado inflamatério de células
mononucleares entre a fntima e a média, fragmentacao da
limitante eldstica interna e presenca de células gigantes (fig.
1 e 2B, C, D); degeneracdo da camada muscular e infiltrado
linfo-histiocitdrio na adventicia. Esses aspectos morfolégicos
tipicos podem se apresentar sob outros padrées, inclusive
sem processo ativo, resultando em biopsias falso-negativas
em 5%-13% dos casos®. O espessamento intimal, se presente,
pode ter relagdo com a arteriosclerose, comum em pacientes
idosos'#. O diagnéstico diferencial inclui arterite de Takayasu,
caracterizada como vasculite granulomatosa acompanhada de
acentuada fibrose cicatricial em toda espessura do vaso, que
acomete a aorta e seus ramos, podendo atingir as corondrias;
predomina, porém, nas mulheres com idade inferior aos 50
anos, compondo sindromes clinicas distintas da ACG*. E vélido
salientar que a paciente ndo apresentou quadro clinico de

polimialgia reumatica, observada em 40%-60% dos pacientes,
como manifestagao inicial, simultdnea ou posterior a ACG'™.

A aterosclerose, que freqlientemente coexiste com a ACG,
possui topografia distinta, preferindo o componente anterior
do poligono de Willis e o sistema carotideo. Por seu turno, a
ACG afeta mais a circulagao posterior, tem distribuicao focal
e segmentar nas artérias vertebrais, raramente préoximo ao
poligono de Willis e, em geral, ndo demonstra lesdes apds
haver perfurado a dura-mater, em razao da perda das fibras
elasticas da camada média e da lamina eldstica externa,
importantes na fisiopatogenia da doencga™.

No caso relatado, o processo estendeu-se além das artérias
vertebrais, atingindo a basilar (fig. 1-B), sendo observada
necrose cerebelar antiga e recente, em correspondéncia
aos vasos arteriais cerebelares. No entanto, a paciente nao
apresentou déficits clinicos e neuroldgicos relacionados a
essas alteragoes.

O curso clinico da ACG, em geral, é autolimitado e nao
fatal, perdura por meses ou anos e pode ser seguido de
remissao completa. O uso prolongado de corticoesterdides
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e agentes imunossupressores é indicado com o intuito de
evitar reativagao do processo inflamatério. Seqielas residuais
incluem amaurose, disttrbios mentais e neurolégicos®. A ACG,
em geral, ndo influencia na sobrevida e as causas de ébito
nao diferem da populagao em geral da mesma faixa etdria.
Obitos relacionados & ACG ocorrem mais freqiientemente
por ruptura da aorta por aneurisma, acidentes vasculares
cerebrais, infarto do miocérdio e trombose arterial dos
membros inferiores®'.

O acometimento coronariano é raro e o infarto agudo
do miocardio como causa de ébito diretamente relacionada
com a ACG é excepcional®''®, embora haja indicios de que
tenha presenca mais significativa nas artérias coronarias e
participe da génese de infartos nao fatais'”. A comprovagao
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