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Introducao

A arterite de Takayasu afeta principalmente a aorta e
seus principais ramos, incluindo a artéria pulmonar. As
manifesta¢des clinicas da AT sdo proteicas e nio especifi-
cas; a grande maioria dos pacientes apresenta quadros de
insuficiéncia vascular, como estenose, oclusdo ou aneurisma.
Essas caracteristicas confundem a AT com doencas trom-
boembdlicas cronicas, mediastinite fibrosante ou neoplasias,
resultam em um diagnéstico inicial erréneo.! O atraso médio
no diagnéstico da doenga é de 10 meses apds o inicio dos
primeiros sintomas.”? A hipertensdo grave, a incapacidade
funcional importante e evidéncias de envolvimento cardiaco
sdo bons preditores de morte ou eventos graves nos segui-
mento, o que ajuda na avaliagdo do prognéstico e intervengoes
eletivas.’

Relato de caso

Paciente do sexo feminino de 18 anos, de origem asiatica, rela-
tava fadiga aos esforgos, congestdo toracica, dor toracica e

* Autor para correspondéncia.
E-mail: zhujingys@sina.com (J. Zhu).
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2015.10.002

dispneia havia oito meses. Havia dois meses fora internada
no departamento de cardiologia de nosso hospital. A pressdo
arterial era de 126/83 mmHg, sem diferenca entre os bracos
bilateralmente. O ecocardiograma (ECO) mostrou estenose
excessiva de ambos os ramos da artéria pulmonar; a por¢ao
inicial do ramo direito tinha um limen de 14 mm e o esquerdo
media 16 mm. A pressdo da artéria pulmonar estava signi-
ficativamente elevada (118 mmHg) (fig. 1A-B). A tomografia
computadorizada com dois tubos de raios X (DSCT) detectou
uma estenose parcial considerdvel de ambos os ramos da arté-
ria pulmonar e ndo encontrou evidéncias de envolvimento
da aorta (fig. 1C-D). Todas as manifestacdes clinicas dessa
paciente demonstravam hipertensao arterial pulmonar critica
com estenose seguida de envolvimento do coracao esquerdo.
Por isso, foi diagnosticada com doenca cardiaca congénita a
partir desses achados.

Havia um més, outro hospital fizera uma anuloplastia
atrioventricular direita e angioplastia de ramos da artéria pul-
monar em decorréncia dos sintomas exacerbados. Os exames
laboratoriais pés-operatérios apontaram para uma aberracao
imunolégica. A velocidade de hemossedimentacdo era de
89,0 mm/h, e o fator reumatoide era de 9,1 Ul/mL.
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Figura 1 - A-B, Ecocardiografia seis meses apés o inicio dos sintomas. O exame mostrou fluxo sanguineo em cores no ramo
esquerdo da artéria pulmonar, decorrente de lesdo estenética, (A) e observou regurgitacio atrioventricular esquerda (B). C-D,
Tomografia computadorizada de dupla fonte de raios X da artéria pulmonar quatro meses apds o inicio dos sintomas. O
exame revelou estenose consideravel de ambos os ramos da artéria pulmonar (setas), sem evidéncias de envolvimento da

aorta.

LV, ventriculo esquerdo; LA, atrio esquerdo; RV, ventriculo direito; RA, atrio direito; AO, aorta; AP, artéria pulmonar; LPA,
ramo esquerdo da artéria pulmonar; RPA, ramo direito da artéria pulmonar; RVOT, saida do ventriculo direito.

Posteriormente, a paciente foi admitida pelo departamento
de reumatologia de nosso hospital. Suspeitava-se do diag-
néstico de AT; assim, foi feito um aortograma completo, que
estava normal. A repeticdo do ECO mostrou reducao na insu-
ficiéncia atrioventricular esquerda e na pressdo da artéria
pulmonar e normalidade no arco adrtico e seus ramos (arté-
ria carétida interna e externa bilateralmente, artéria subclavia
bilateralmente). Os achados da angiografia por subtracao digi-
tal (DSA) mostraram auséncia de lesdes vasculares na aorta
e seus ramos, ndo foram encontradas estenoses, estreita-
mentos, oclusdes nem irregularidades da parede (fig. 2A). Os
anticorpos antinucleares (ANA) eram positivos, em um titulo
de 1:40; os anticorpos anticitoplasma de neutréfilo padrao
perinuclear (ANCA-p) eram positivos em um titulo de 1:10. Na
admissao, foi diagnosticada com AT. Foram prescritos predni-
sona 30 mg/dia e aspirina 50 mg/dia.

Seis meses depois, a paciente manifestou tuberculose pul-
monar. O tratamento com isoniazida, rifampicina, etambutol e
pirazinamida por trés meses foi ineficaz; em seguida, mudou-
-se o tratamento para 4cido 4-amino-salicilico, protionamida,
moxifloxacina e claritromicina intermitente por 15 meses,
por fim alcancou-se alivio. A administracdo de prednisona
persistiu durante todo o periodo. Durante o seguimento, ela

desenvolveu depressao grave e foi resgatada com sucesso
depois de tomar 20 mg de digoxina por conta prépria. A paci-
ente retornou 42 meses depois, acometida por cervicodinia
e tonturas durante quatro meses. A tomografia computado-
rizada angiografia (CTA) revelou uma estenose consideravel
do tronco braquiocefdlico direito, artéria carétida comum
esquerda e artéria subclavia (fig. 2B). Foi necessaria consulta ao
departamento de cirurgia cardiovascular e ela sera submetida
a uma angioplastia.

Discussao

A AT geralmente afeta a aorta e seus ramos principais.
Uma andlise de 108 pacientes com arterite de Takayasu
feita na Coreia mostrou que nesses pacientes, de acordo
com o numero de lesdes vasculares envolvidas, os ramos da
aorta mais comumente envolvidos eram a artéria subclavia
(33,7%), a artéria renal (25,3%) e a artéria carétida comum
(21,7%); a artéria pulmonar era responsavel por apenas 0,8%
dos casos.* Outro estudo, feito em 1994 com 60 pacientes aten-
didos pelo National Institutes of Health (NIH) apontou que
dois tercos dos pacientes (65%) apresentavam lesdes da aorta,
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Figura 2 - A, Angiografia por subtracao digital da aorta e ramos ap6s anuloplastia da valva atrioventricular esquerda.
Imagens da aorta toricica, aorta abdominal e artéria iliaca foram integradas em uma figura. Revelaram auséncia de lesdes
vasculares que envolviam a aorta e seus ramos. B, Arteriogramas por tomografia computadorizada da aorta e seus ramos
42 meses ap6s o diagnéstico de AT. Observou-se estenose consideravelmente importante do tronco braquiocefalico direito
(flecha grande), artéria carétida comum esquerda (flecha pequena) e artéria subclavia.

o0 local mais comum eram os vasos caréticos (70%) e quatro
de 60 pacientes (15%) tinham estenose e hipertenséo da arté-
ria pulmonar.” No México, o cateterismo cardiaco direito e a
angiografia pulmonar revelaram que havia 50% de comprome-
timento pulmonar em 22 pacientes.’ Portanto, o envolvimento
pulmonar da arterite néo é raro no decurso da AT. O envolvi-
mento da artéria pulmonar geralmente coexiste com danos as
artérias mais comumente acometidas descritas previamente.
No entanto, seu envolvimento isolado como a manifestacao
inicial da doenca é uma ocorréncia rara. Uma revisdo da litera-
tura feita na base de dados Medline/PubMed entre 1975 e 2009
encontrou 14 pacientes com vasculite pulmonar isolada e oito
pacientes com acometimento pulmonar como a manifestacao
inicial da doenca.® A paciente do presente estudo apresen-
tou envolvimento de outras artérias (tronco braquiocefalico
direito, artéria carétida comum esquerda e artéria subclavia)
50 meses ap0s as primeiras manifestacdes da doenca.

As apresentacOes atipicas da AT com sintomas pulmo-
nares contribuem para um diagnéstico inicial incorreto. As
manifesta¢des clinicas do envolvimento arterial sistémico
aparecem depois de varios anos, como neste caso em que
se descreveu vasculite do tronco braquiocefélico, artéria caré-
tida comum e artéria subclavia trés anos apds as primeiras
manifestagdes, o que resultou em um diagnéstico inicial erro-
neo. O envolvimento da artéria pulmonar confundiu a AT com
doencas tromboembodlicas crénicas e doengas pulmonares e
levou a um diagnéstico equivocado.” As doengas que causam

vasculites pulmonares sdo classificadas em trés categorias
de acordo com os achados de imagem, opacidades nodula-
res e irregulares localizadas (grupo angiite granulomatosa),
consolidacdo difusa do espaco aéreo (hemorragia pulmonar
difusa decorrente da capilarite) e aneurisma ou estenose das
grandes artérias pulmonares, como a arterite de Takayasu e a
doenca de Behcet.? Embora as apresentagdes iniciais da paci-
ente estudada nao tenham sido especificas, em uma mulher
jovem com quadro clinico de embolia pulmonar aguda e uma
velocidade de hemossedimentacao (VHS) e PCR elevadas, sem
fatores de risco para doenca tromboemboélica e sem evidén-
cias de outras vasculites sistémicas de vasos de grande porte, a
AT deve ser considerada no diagnéstico diferencial. O método
eficaz para um diagnéstico precoce e preciso deve ser consi-
derar a AT no diagnéstico diferencial e rastreamento ativo. Os
pacientes com AT sem sintomas especificos de vasculite mos-
traram atividade inflamatéria nas paredes dos vasos da aorta
na PET-CT com (18) F-FDG.’

Embora geralmente haja um alivio clinicamente significa-
tivo apés uma angioplastia ou cirurgia de vasos gravemente
estendticos, a reestenose é comum.”'%'! Nessa paciente,
o tratamento com anuloplastia atrioventricular esquerda e
dilatagcdo com baldo e a administracdo prolongada de glico-
corticoides em pulso atenuaram tanto as condic¢des cardiacas
e pulmonares quanto a estenose da artéria pulmonar bilateral
durante os trées anos de seguimento, apesar de terem ocorrido
estenose do tronco braquiocefdlico direito, artéria carétida
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comum esquerda e artéria subclavia. As artérias reconstrui-
das por revascularizacdo cirtrgica podem ter permeabilidade
superior as reconstruidas por tratamento endovascular.'? A
terapia biolégica, com agentes anti-TNF e antirreceptor da
IL-6, pode ser um adjuvante Util aos esteroides.’>~1°

Além disso, essa paciente com AT apresentou tubercu-
lose pulmonar seis meses apds o diagndstico definitivo de AT.
Uma possivel relacdo entre a AT e a infecgdo por Mycobacte-
rium tuberculosis foi sugerida, mas ndo comprovada.'” Foram
encontrados testes positivos de tuberculina para derivado
de proteina purificada em quantidade elevada em pacientes
com AT."™ O Mycobacterium tuberculosis pode contribuir para o
desenvolvimento de AT pela sua produgéo de superantigenos
e citocinas pré-inflamatérias elevadas.'® Outros estudos sobre
a relacdo entre a AT e a tuberculose podem mostrar o papel
exato do Mycobacterium tuberculosis na patogénese da artrite
de Takayasu.
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