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RESUMO

A arterite de Takayasu (AT) ¢ uma vasculite sistémica que acomete principalmente a aorta e seus ramos. Apesar de ser
a terceira vasculite mais frequente na infancia, sua ocorréncia na faixa etaria pediatrica € pouco descrita. Relatamos
trés casos de AT na faixa etaria pediatrica com énfase nas manifestacdes clinicas, alteragdes angiograficas e abordagem

terapéutica.
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INTRODUCAO

A arterite de Takayasu (AT) ¢ uma vasculite granulomatosa
sistémica de grandes vasos que acomete preferencialmente a
aorta e seus grandes ramos. A AT ¢ a terceira vasculite mais
frequente da infincia.! A maioria dos pacientes diagnosticados
¢ mulher na terceira década de vida;' contudo, ha descrigdes
da doencga em criangas t3o jovens quanto sete meses de idade.?

O diagnostico de AT baseia-se nos critérios diagndsticos da
EULAR/PRINTO/PRES, que compreendem: anormalidades
angiograficas, alteragdes de pulsos arteriais periféricos, dife-
renca da pressdo arterial (PA) sistolica dos quatro membros,
hipertensdo arterial, sopro de grande artéria e provas de fase
aguda elevadas.’

O tratamento requer uso dos corticosteroides, que
podem ser associados a imunossupressores ou a agentes
bioldgicos. Alguns casos beneficiam-se com a intervengao
cirurgica.'

Apesar do reconhecimento crescente do nimero de casos
de AT em criangas ¢ adolescentes, a descrigdo da doenca nessa
populagdo ainda é escassa e pouco difundida em nosso meio.*

Por conseguinte, descrevemos os casos de trés pacientes com
AT diagnosticados segundo critérios estabelecidos? atendi-
dos no ambulatério de Reumatologia Pediatrica do Servigo
de Reumatologia do Hospital Universitario Cassiano
Antonio Moraes da Universidade Federal do Espirito Santo
(HUCAM/UFES) no periodo de dezembro de 2007 a janeiro
de 2010. Os dados foram obtidos mediante revisdo dos pron-
tuarios, apos consentimento informado.

RELATO DE CASO

Caso 1

Paciente do género feminino, 15 anos, admitida em outubro de
2007 com queixa de fadiga, cefaleia e claudicagdo intermitente
de membros superiores (MMSS) ha um ano, com sintomas
atribuidos a anemia cronica. Ao exame fisico: MMSS com
pulsos periféricos ndo palpaveis e PA nos mesmos inaudi-
vel, PA sistémica aferida em membros inferiores (MMII)
de 220/110 mmHg a direita ¢ 160/90 mmHg a esquerda e
presenca de sopro carotideo bilateral. Exames laboratoriais
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com evidéncia de atividade inflamatoria, e exames de imagem
sugestivos de AT.

Em dezembro de 2007, devido ao acometimento arterial
extenso ¢ a gravidade clinica, optou-se por pulsoterapia men-
sal com metilprednisolona (MTP), associada a pulsoterapia
com ciclofosfamida (CFA) e prednisona oral 1 mg/dia, além
de anti-hipertensivos. A paciente ndo apresentou resposta a
imunossupressao instituida, sendo modificada por metotrexato
subcutaneo (MTX SC) 25 mg/semana aliado ao corticoide oral.
Devido a persisténcia dos sintomas e da hipertensdo arterial
apos 18 meses do inicio da terap€utica, foi prescrito infliximabe
(5§ mg/kg/dose), no total de seis infusdes. Apds inicio de terapia
bioldgica, a paciente evoluiu com remissio dos sintomas, sendo
possivel a reducdo progressiva do corticoide oral, mantendo-se,
entretanto, hipertensao arterial sistémica (HAS) a despeito do
uso de cinco anti-hipertensivos.

Caso 2

Paciente do género feminino, 16 anos, admitida em junho de
2009 com queixa de fadiga ha cinco anos, anemia cronica e
hipertensdo arterial recém-diagnosticada. Teve diagndstico
ecocardiografico prévio de coarctacdo de aorta (CoAo). Ao
exame fisico: HAS com diferenga de PA entre os membros
(MM) — membro superior direito (MSD) 180/130 mmHg,
membro superior esquerdo (MSE) 160/120 mmHg ¢ MMII
200/140 mmHg e sopro carotideo e abdominal. Os exames
laboratoriais evidenciaram aumento de velocidade de hemos-
sedimentagdo (VHS) e proteina C-reativa (PCR); os exames
de imagem sugeriram AT e excluiram CoAo.

Prescreveu-se pulsoterapia mensal com MTP e prednisona
oral 1 mg/kg/dia, associados a anti-hipertensivos. Em novem-
bro de 2009, devido a hipertensdo arterial de dificil controle,
foi submetida a angioplastia transluminal percutanea com
colocagao de stent em artéria renal esquerda e embolizagdo de
aneurisma com micromolas fibradas. As imagens antes ¢ apds
o procedimento estdo mostradas na Figura 1. Apds o proce-
dimento, foi suspensa a pulsoterapia e associou-se MTX SC
25 mg/semana, permitindo reducéo gradual da corticoterapia
oral. A paciente evoluiu com redugio parcial da PA, mantendo
uso de quatro classes de anti-hipertensivos.

Caso 3

Paciente do género feminino, iniciou queixas diarias de ce-
faleia e dor abdominal aos 8 anos de idade, com diagnostico
prévio presuntivo de enxaqueca abdominal. Aos 10 anos foi
encaminhada ao Servi¢o de Reumatologia devido a hipertensao
arterial e achado ecografico de aneurisma de aorta ascendente.
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Figura 1

Arteriografia convencional da paciente do caso 2. (A) Artéria
renal esquerda tortuosa com area de estenose (seta preta) e aneu-
risma (seta branca). (B) Fluxo em artéria renal e ramo restaurado
apos colocar stent ¢ embolizagdo do aneurisma.

Ao exame fisico: HAS, diferenga significativa de PA entre
MMSS (170/100 mmHg em MSE e 150/90 mmHg em MSD),
pulso radial de amplitude reduzida a esquerda e sopro diastolico
em foco adrtico. Exames laboratoriais com aumento de provas
inflamatorias; os exames de imagem realizados sugerem AT.
Iniciada pulsoterapia com MTP associada a prednisona oral
1 mg/kg/dia e, posteriormente, pulsoterapia com CFA devido a
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Tabela 1
Provas de atividade inflamatdria e achados radioldgicos

Arterite de Takayasu na infancia e na adolescéncia: relato de trés casos

Caso 1

Caso 2

Caso 3

VHS ao diagnéstico 107 mm/1* hora

51 mm/1? hora

77 mm/1* hora

PCR ao diagndstico 74,2 mg/L 14 mg/L 13,2 mg/L
VHS ap0ds tratamento 6 mm/1? hora 28 mm/1? hora 17 mm/1% hora
PCR ap6s tratamento Negativo 5,7 mg/L Negativo

Exames de imagem Arteriografia convencional abdominal:
oclusdo de artérias subclavias e
estenose extensa de cardtidas;

aorta tordcica pérvia com segmento

descendente, aorta abdominal pérvia
com artéria renal direita afilada.

Angiotomografia abdominal:

estenose renal bilateral, aneurisma em
artéria renal esquerda, estenose em
aorta abdominal infrarrenal, aneurisma  Arteriografia renal:
estenosado em tergo proximal de aorta em aorta abdominal infrarrenal.

Angiotomografia abdominal:
aneurisma em aorta ascendente
e em artéria renal direita.

aneurisma e oclusdo parcial
de artéria renal direita.

VHS: velocidade de hemossedimentagao; PCR: proteina C-reativa.

resposta parcial ao corticoide. Paciente evoluiu com remissao
parcial dos sintomas, porém desenvolveu sindrome de Cushing
exdgena com HAS refratdria ao uso de cinco medicagdes
anti-hipertensivas, optando-se por manuteng¢io da terapéutica
imunossupressora com MTX SC 25 mg/semana.

A Tabela 1 descreve as provas de atividade inflamatéria
(ao diagnostico e apos o tratamento) e achados radiologicos
das pacientes ao diagndstico.

DISCUSSAO

A AT ¢é pouco descrita na faixa etaria pediatrica, especialmente
em nosso meio. Na literatura internacional, um artigo de revi-
sdo recente apresentou o total de 241 casos publicados de AT
na faixa etdria pediatrica.’ Até o momento temos conhecimento
de 21 casos pediatricos publicados no Brasil.>® Descrevemos
neste relato de caso trés pacientes, o que corresponde a 14,2%
dos casos nacionais publicados.

Devido a inespecificidade das manifestacdes clinicas
iniciais, a evolugdo insidiosa e a necessidade do exame fi-
sico cardiovascular minucioso, acredita-se que muitos casos
ndo sdo diagnosticados ou sdo suspeitados tardiamente.'”
Todas as pacientes relatadas receberam diagnoéstico inicial
de patologias diferentes da AT: anemia cronica, CoAo e
enxaqueca abdominal, apdés um, dois e cinco anos do inicio
dos sintomas.

Na infancia, a cefaleia ¢ o sintoma inicial inespecifico mais
frequente da AT, ocorrendo em 31% dos casos."'* Nossos trés
casos apresentaram cefaleia, refor¢ando a inclusdo da AT no
diagnostico diferencial etioldégico. Duas pacientes relataram
fadiga, condizente com a literatura' e corroborando para ne-
cessidade de valorizagdo desta queixa. Uma paciente relatou
claudicacdo de MMSS, que ¢ altamente especifica de AT.? Dor
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abdominal ocorre em 5% a 50% dos casos,'? ¢ foi relatada em
nossa paciente mais jovem.

A hipertensao arterial ¢ o achado mais comum no exame
fisico na crianca ¢ no adolescente com AT (82,6%), o que
frequentemente levanta a suspeita diagnostica.!® Todas as
pacientes eram hipertensas ao diagndstico, o que levou ao
encaminhamento de duas delas. Na literatura, a prevaléncia
desses achados varia amplamente, ocorrendo em 5% a 58%
dos pacientes, provavelmente devido ao pequeno nimero de
casos publicados.

As provas de atividade inflamatdria estdo elevadas na maio-
ria dos casos,>!? semelhante aos nossos resultados. O achado
das provas elevadas, associado ao quadro clinico, embasou a
solicitagdo dos exames de imagem e auxiliou no diagndstico
das nossas pacientes.

A aparéncia caracteristica da angiografia é o envolvimen-
to difuso da aorta. A lesdo mais comumente encontrada ¢ a
estenose (53%), seguida da oclusdo (21%) e do aneurisma
(10%). As artérias mais afetadas sio as renais (73%).' Nossos
casos sdo condizentes com a literatura: duas pacientes tinham
associag@o de estenose, oclusdo e aneurisma, e uma paciente
tinha estenose e oclusdo difusa da aorta. Todas apresentavam
acometimento de artéria renal.

O tratamento da AT consiste na prescri¢do de corticoste-
roides, que podem ser associados, inicialmente ou durante a
evolugdo, a CFA ouao MTX nos casos de doenga progressiva,
e aos agentes bioldgicos nos casos resistentes. A interven¢ao
cirargica pode ter bons resultados nos casos de hipertensdo
renovascular grave."'° Todas as pacientes receberam tratamento
inicial com corticosteroides, posteriormente associados ao
MTX. Apenas o caso 2 ndo recebeu CFA, pois foi submetida
ao procedimento endovascular. O caso 1 recebeu infliximabe
devido a resisténcia aos imunossupressores. Todas as nossas
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pacientes evoluiram com boa resposta a terapéutica e norma-
lizagdo das provas inflamatérias, mantendo HAS a despeito
do uso de anti-hipertensivos.

A descrigao de casos raros, como os relatados neste artigo,
possibilita melhor conhecimento da AT na infancia pelos pe-
diatras e reumatologistas, permitindo o diagndstico precoce e
melhores resultados terapéuticos.
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